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RESUMO 
 
INTRODUÇÃO: Craniofaringioma é uma neoplasia da região selar e supra-selar, que 
corresponde 3% a 4% de todos os tumores intracranianos. Apesar de classificado 
como benigno, seu tratamento ainda representa um grande desafio devido a seu 
crescimento infiltrativo e devido à sua localização adjacente a estruturas vitais (como 
o hipotálamo, além de outras). O tratamento de escolha ainda é controverso: a 
ressecção completa tem a seu favor o potencial de cura, contudo às custas de 
importante morbidade; ressecções subtotais ou até biópsias seguidas de terapia 
adjuvante (radioterapia, terapias intracísticas) apresentam menor morbidade porém 
sem cura para o paciente, oferecendo somente controle da doença. O acometimento 
hipotalâmico pré operatório pelo tumor aparenta ser o principal fator relacionado a 
morbidade pós operatória quando da tentativa de ressecção completa e algumas 
classificações radiológicas foram propostas com o intuito de identificar tal 
acometimento. Assim, aparenta ser fundamental a identificação pré operatória de 
envolvimento hipotalâmico para que possa ser proposta a melhor terapia de forma 
individualizada a cada paciente.  
OBJETIVOS: Confirmar a associação do grau de envolvimento radiológico 
hipotalâmico pré operatório em crianças com craniofaringiomas com a evolução pós 
operatória, visando um melhor poder de decisão de conduta.  
MATERIAL E MÉTODOS: Foram analisados, retrospectivamente, entre 2011 e 2016, 
registros clínicos e de imagem (ressonância magnética) de 26 pacientes menores de 
18 anos com diagnóstico de craniofaringioma que foram submetidos à cirurgia, sem 
tratamento neoadjuvante. Foram revisados e comparados os sintomas neurológicos 
e endocrinológicos antes e após a(s) cirurgias. Esses dados foram correlacionados 
ao grau de envolvimento hipotalâmico utilizando-se a escala radiológica de Paris, a 
fim de estabelecer um medidor de desfechos evolutivos através desta classificação. 
RESULTADOS: Pela escala radiológica de Paris, os 26 pacientes foram divididos 
em: dois (7,7%) como grau 0, onze (42,3%) como grau 1 e treze (50%) como grau 2. 
Apesar da melhora global neurológica após a cirurgia, houve marcante aumento de 
complicações endocrinológicas, como hipopituitarismo e diabetes insípidus. 
Obesidade hipotalâmica foi encontrada em 16 (88,9%) dos 18 pacientes com lesão 
em hipotálamo em imagem pós operatória, dos quais 13 foram classificados como 
grau 2, pela escala de Paris. A escala mostrou correlação singnificativa com 
hipopituitarismo e lesão radiológica do hipotálamo pós operatória. Por outro lado, a 
presença de lesão radiológica hipotalâmica mostrou correlação significativa com 
obesidade hipotalâmica pós operatória 
DISCUSSÃO/CONCLUSÃO: A cirurgia para craniofaringiomas em crianças pode 
apresentar variados prognósticos, sobretudo quando há lesão hipotalâmica pós 
operatória. Avaliação multidisciplinar e definição pré-operatória do envolvimento 
tumoral com o hipotálamo ajudam na tomada melhores decisões terapêuticas. A 
escala de Paris demonstra ser importante ferramenta, mas necessita ser aplicada 
em mais estudos para validação. 
Palavras-chave: Craniofaringioma. Cirurgia. Hipotálamo. Obesidade. Escala 
radiológica de Paris 
 
 
  
ABSTRACT 
 
INTRODUCTION: Craniopharyngioma is a sellar/suprasellar neoplasm, which 
correspond 3% to 4% of all intracranial tumors. Although benign, it has a infiltrative 
growth and, because of this adjacent location to vital structures (such as 
hypothalamus, among others), treatment remains one of most controversial issues 
among neurosurgeons.  Gross total resection has been the first choice for decades; 
however, the high morbidity related to that, especially in children, raised questions 
about the best treatment and allowed discussing more alternatives associated to 
better prognosis. 
OBJECTIVES: Associate the grade of pre operative hypothalamic involvement, in 
children with craniopharyngiomas, to post operative outcomes. Aiming at better 
preoperative evaluation and decision-making. 
MATERIAL AND METHODS: We analyzed retrospectively, between 2011 and 
2016, pre and postoperative magnetic resonance and clinical records of 26 patients 
younger than 18 with craniopharyngiomas who underwent surgery, with no neo-
adjuvant treatment. We reviewed and compared endocrine and neurological 
symptoms before and after surgery. These data were associated to the radiological 
hypothalamic involvement grade, using the preoperative Paris radiologic scale, in 
order to establish a outcome predictor through this classification. 
RESULTS: Preoperative Paris radiologic scale evaluation of 26 patients 
showed: two were classified as grade 0, eleven as grade 1 and thirteen 
(50%) as grade 2. Both grade 0 patients underwent to gross total resection, with 
good outcomes. Of grade 1 patients, four achieved complete resection 
and seven subtotal resections; hypothalamic damage on imaging evaluation was 
identified in five patients. Despite of global neurological improvement after surgery, 
there were significant prevalence of endocrine complications, such as hypopituitarism 
and diabetes insípidus. Hypothalamic obesity was found in 16 (88,9%) among 18 
patients with hypothalamic damage after surgery, 13 were classified as grade 2 
lesions. Paris Scale showed significant correlation to hypopituitarism and post-
operative hypothalamic lesion on MRI. In another way, the presence of post-
operative hypothalamic injury showed significant correlation to hypothalamic obesity. 
DISCUSSION/CONCLUSIONS: Surgical treatment for craniopharygiomas in children 
may lead to different outcomes, especially in cases of post operative hypothalamic 
injury. Multidisciplinary evaluation and pre-operative radiological definition of 
hypothalamic involvement can help on decision-making process. Paris radiological 
scale may be a helpful tool, but it must be used in other studies to be safely 
validated.  
Key-words: Craniopharyngioma. Surgery. Hypothalamus. Obesity. Paris radiologic 
scale. 
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INTRODUÇÃO 
 
Craniofaringioma é uma neoplasia da região selar e supra-selar, que 
corresponde a até 9% dos tumores cerebrais na população pediátrica. É o tipo 
de tumor cerebral não-glial mais comum em crianças (1,2). Embora considerada 
uma lesão benigna, classificada pela Organização Mundial da Saúde (OMS) 
como grau 1 e de crescimento lento, apresenta caráter infiltrativo e adesividade 
peri-lesional. Devido à sua localização, adjacente a estruturas nobres e vitais 
(eixo hipotálamo-hipofisário, terceiro ventrículo, vias ópticas e estruturas 
vasculares), pode acarretar consequências graves a seus portadores (2). 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Revisão da literatura 
Histopatogênese  
Craniofaringiomas originam-se de remanescentes epiteliais 
embrionários do ducto craniofaríngeo formadores da bolsa de Rathke, 
responsáveis pelo desenvolvimento do eixo hipotálamo-hipofisário. Portanto, 
Figura 1: Anatomia microcirúrgica da região selar sob dissecção cadavérica, com descrição 
das estruturas comumente envolvidas pelo craniofaringioma. Fonte: Albert Rothon. Cranial 
Anatomy and Surgical Approaches. 2003. 
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envolvem comumente a região selar, supra-selar e assoalho do terceiro 
ventrículo. Dividem-se em dois subtipos histológicos: adamantinomatoso e 
papilífero. O primeiro é o mais comum e ocorre preferencialmente em crianças, 
geralmente heterogêneo com componente sólido (de consistência granulosa, 
com queratina e cálcio) e cístico (preenchido por líquido de cor marrom ou 
amarelado com cristais de colesterol em seu interior). Visto em microscopia, o 
tumor é caracteristicamente formado por blocos de epitélio plano estratificado, 
em que as células da periferia estão dispostas em paliçada. No centro dos 
agrupamentos, as células tendem a um arranjo frouxo (em consequência de 
degeneração) originando os cistos, micro e macroscópicos. Frequentemente, as 
células sofrem queratinização com perda do núcleo, ficando róseas (“células – 
fantasma”). É comum que haja calcificação nestas áreas queratinizadas. O 
aspecto microscópico do craniofaringioma é muito semelhante ao 
do adamantinoma,  um tumor originado no germe dentário que ocorre na 
mandíbula e maxila. A lesão induz uma reação fibro-histiocítica, levando a 
formação de uma cápsula glial rica em fibras de Rosenthal e emitindo projeções 
digitiformes para o parênquima adjacente. Tal reação promove importante 
aderência tornando a ressecção completa deste tumor mais difícil e a taxa de 
recidiva alta (4, 5, 6).  
 
O subtipo papilífero (ou escamoso-papilífero), por outro lado, ocorre 
Figura 2: Representação histológica de craniofaringioma adamantinomatoso, destacando-se 
as projeções tumorais infiltrativas, gliose peritumoral e as “células-fantasma”. Fonte: acervo 
do Departamento de Anatomia Patológica da Unicamp. 
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quase exclusivamente em adultos. É tipicamente sólido, sem calcificações, 
cristais de colesterol ou nódulos queratóides. É composto por epitélio do tipo 
escamoso (plano estratificado não queratinizado), assentado sobre hastes de 
tecido conjuntivo frouxo bem vascularizadas, formando pseudopapilas (FIGURA 
3). Apresenta gliose discreta e ausência de infiltração tumoral, melhorando, 
assim, o prognóstico cirúrgico quanto a ressecção completa e recorrência (4, 5).  
  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Quadro clínico 
Sendo tumores benignos e de crescimento lento, os craniofaringiomas 
costumam levar a sinais e sintomas insidiosamente. Estes podem ser divididos 
em três categorias gerais (6): 
1) Distúrbios visuais: são mais comuns em adultos (70%), sendo mais 
frequente a hemianopsia bitemporal por compressão do quiasma óptico; podem 
também ocorrer déficits relacionados ao comprometimento do nervo ou do trato 
óptico. Cerca de 30-64% das crianças apresentam algum déficit visual ao 
diagnóstico (6). 
2) Disfunções endocrinológicas: manifestam-se com pelo menos um 
déficit hormonal em 40-87% dos casos (25); apresentam-se comumente com 
atraso do crescimento (30%), diabetes insípidus (25%), hipotireoidismo ou 
amenorreia. Disfunção hipotalâmica (35%), contudo, costuma ser a condição de 
mais difícil manejo, levando a quadros graves de obesidade, alterações 
Figura 3: Representação histológica de craniofaringioma escamoso-papilífero. 
Fonte: acervo do Departamento de Anatomia Patológica da Unicamp. 
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metabólicas, além de distúrbios do sono, e neuro-psiquiátricos (6, 29).  
3) Cefaléia e hipertensão intracraniana: decorrem predominantemente 
de hidrocefalia obstrutiva por invasão ou compressão do terceiro ventrículo, ou 
por efeito de massa em tumores volumosos, especialmente pela porção cística 
(6). Cefaléia com ou sem sintomas eméticos pode assumir caráter progressivo 
levando a alterações do nível de consciência, e/ou déficits focais. 
Aspectos radiológicos 
Craniofaringiomas demonstram características variadas na 
ressonância magnética e na tomografia computadorizada de crânio, desde 
lesões predominantemente sólidas, com calcificações e captação de contraste, 
bem como tumores císticos com finas paredes captantes (7). Portanto, é 
necessário o diagnóstico diferencial com outras patologias que podem acometer 
a região selar e supra-selar, destacando-se: cistos aracnóides suprasselares, 
cistos da Bolsa de Rathke, tumores da hipófise, gliomas de vias ópticas, 
teratomas, hamartomas hipotalâmicos, processos infecciosos e aneurismas 
cerebrais (8).  
A avaliação radiológica é especialmente importante na definição da 
estratégia de tratamento, visto que muitos pacientes submetidos a ressecções 
cirúrgicas extensas apresentam maior taxa de complicações neuro-
endocrinológicas, principalmente em casos com algum grau de envolvimento ou 
dano hipotalâmico (12,15,22). Estudos prévios buscaram correlacionar a 
anatomia da lesão com o risco de piores desfechos após a cirurgia, propondo 
modelos de classificação radiológica para tal. Puget et al (12), em 2005, 
classificaram estas lesões de acordo com o grau de envolvimento do hipotálamo 
(Escala Radiológica de Paris), através de análise pré-operatória por ressonância 
magnética, que dividiu o tumor em três tipos: 
- Tipo 0 – sem evidência de envolvimento hipotalâmico.  
- Tipo 1 – envolvimento parcial, hipotálamo deformado e deslocado 
mas ainda visível.  
- Tipo 2 – envolvimento total, hipotálamo não visível. 
Foi observado, em análise retrospectiva, que pacientes tipo 2 
demonstraram piores desfechos neuro-endocrinológicos e pior qualidade de vida 
em médio e longo prazo, após o tratamento cirúrgico. 
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Tratamento e prognóstico 
Avaliando o caráter benigno da lesão, a escolha pela cirurgia radical 
pode levar o paciente à cura da doença. Contudo, a busca pela ressecção 
completa pode acarretar importante morbidade para o paciente e muitas vezes 
sem atingir a cura, como demonstrado pela literatura (17,18,19). 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
As maiores séries pediátricas relatam exérese total das lesões em 
55,3% a 90%, com recidiva que varia de 7% a 45% (9,10,16). O sucesso 
cirúrgico com ressecção completa e segura do tumor está diretamente 
relacionada à experiência do cirurgião, sobretudo com casuística em torno de 
2,25 a 2,75 casos por ano (22). 
ESCALA DE PARIS
Figura 4: Escala Radiológica de Paris. Fonte: Sainte-Rose et al. Craniopharyngioma: the 
pendulum of surgical management. Childs Nerv System. 2005 
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Gráfico 4: distribuição dos pacientes classificados em tipo 2 por grau de 
ressecção tumoral e lesão hipotalâmica radiológica pós-operatoria. GTR: Gross-
total ressection (ressecção total). STR: subtotal ressection (ressecção subtotal). 
 
Considerando a relação da presença de violação do hipotálamo com o 
desfecho pós operatório de obesidade hipotalâmica, observou-se, que esta 
condição esteve presente em apenas um (12,5%) paciente dos oito que não 
apresentaram alteração radiológica hipotalâmica pós operatória. Por outro lado, 
16 dos 18 (88,9%) pacien es que apresentaram lesão estrutural do hipotálamo 
na ressonância magnética (figura 5) evoluíram com o refe ido quadro de 
obesidade. Percebeu-se, também, que s 16 p cientes, 13 (81,2%) 
apresentavam o tipo 2 de e volvimento hipot lâmico (gráfico 5). 
 
 
 
Figura 5: Ressonância pós operatória demonstrando violação assoalho 
do III ventrículo e hipotálamo. Fonte: Centro Infantil Boldrini. 
Figura 5: Ressonância pós operatória demonstrando violação assoalho do III 
ventrículo e hipotálamo (seta). Fonte: Centro Infantil Boldrini.
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Dentre as alterações pós operatórias, a cefaléia e os distúrbios visuais 
geralmente têm melhora com a descompressão tumoral e das vias ópticas 
(68%); contudo, alguns pacientes (21%) podem manter o déficit ou ainda evoluir 
piora após a manipulação cirúrgica, bem como manter a dor de cabeça ainda 
que sem hipertensão intracraniana. Já os distúrbios endocrinológicos são a 
principal causa de morbidade e mortalidade. O diabetes insipidus ocorre em 80 a 
100% dos pacientes de forma transitória e permanece constante em cerca de 
40-93% dos casos (26,28). O hipopituitarismo manifesta-se em até 80%.  
A disfunção neuroendócrina hipotalâmica pós-operatória, por sua vez, 
chega a 65-80%, já nos primeiros 6 meses, trazendo desfechos de grande 
impacto negativo na qualidade de vida dos pacientes. Alterações no equilíbrio 
autonômico (por lesão dos núcleos ventro-mediais), na regulação do ciclo 
circadiano (levando a distúrbios do sono) juntamente com as demais alterações 
metabólicas, levam a uma deterioração global do desempenho escolar, motor e 
psicossocial. Irritabilidade, transtornos de ansiedade, depressão, perda de ciclos 
de amizade e dificuldades de aceitação da imagem corporal estão entre as 
principais alterações no âmbito psicossocial (17,19).  
Das disfunções hipotalâmicas crônicas, a obesidade talvez seja a  
condição mais grave, caracterizada pelo ganho ponderal mórbido, rapidamente 
progressivo refratário a diversos tratamentos convencionais, incluindo mudança 
de dieta e atividades físicas. Trata-se de um distúrbio frequente (14 a 62%), 
responsável pelo aumento de 3 a 5 vezes da mortalidade em longo prazo 
comparada com a população geral. A diminuição do tônus simpático causa baixo 
desempenho físico e gasto energético, já o aumento do tônus vagal induz o 
hiperinsulinismo com interferência no metabolismo lipídico (redução da lipólise e 
aumento da lipogênese). A isto acrescenta-se, ainda, a lesão dos núcleos para-
ventriculares com disfunção dos centros reguladores do apetite (com perda de 
receptores hipotalâmicos de leptina), que leva à hiperfagia mesmo com altos 
níveis séricos deste hormônio (25,28,29). Alterações pituitárias, como o 
hipotireoidismo, contribuem para o agravamento desta síndrome. A presença 
desta condição causa sério impacto no prognóstico destes pacientes, 
aumentando o risco de mortalidade associada a complicações metabólicas e 
cardiovasculares em médio e longo prazo. A mortalidade em 15 anos pode variar 
18 
 
 
de 3,7% a 17% (25,27,28). Tratamentos alternativos ainda estão em fases 
experimentais, como o uso de anfetaminas (30) e cirurgia bariátrica (31); porém, 
resultados mais consistentes e estudos com mais indivíduos são necessários, 
além do debate ético-legal envolvendo estas terapias.  
A elevada morbidade pós-operatória associada a complicações neuro-
endocrinológicas (devido a lesão das estruturas neurovasculares inicialmente 
citadas, especialmente do hipotálamo), permitiu o questionamento do benefício 
da cirurgia radical e a avaliação de outras alternativas terapêuticas, como a 
cirurgia visando ressecção subtotal associada a tratamentos adjuvantes, como a 
radioterapia (17,18,19). 
Partindo deste contexto e de seus resultados prévios, Puget et al (12) 
sugeriram o uso da Escala Radiológica de Paris na decisão de conduta. Os 
pacientes com envolvimento hipotalâmico tipo 0 e 1 poderiam ser tratados de 
forma radical com o objetivo de ressecção completa da lesão, enquanto os 
pacientes com envolvimento hipotalâmico tipo 2 deveriam receber cirurgia 
subtotal (poupando o hipotálamo, mesmo envolvido por tumor) e terapias 
adjuvantes. Este modelo de avaliação demonstrou, de forma pioneira, a 
mudança de estratégia frente a esta doença, cujo principal objetivo, atualmente, 
é o controle efetivo ou cura da doença quando possível, mas, sobretudo, 
oferecer uma baixa morbidade e menor impacto na qualidade de vida dos 
pacientes (12,14,20).  
Apesar de a Escala Radiológica de Paris sugerir um modelo objetivo 
de avaliação e decisão terapêutica visando melhores desfechos pós-operatórios,  
não fica claro qual a definição de acometimento hipotalâmico pela imagem e 
este método de avaliação não foi validado por casuísticas de outros centros. 
Paralelamente, em âmbito nacional, não há estudos até o momento que tenham 
sugerido modelos de classificação radiológica pré-operatória ou que tenham 
avaliado a aplicabilidade de outros modelos internacionais de avaliação, como o 
proposto por Puget et al (12).  
Desta forma, considerando uma doença em que as decisões 
terapêuticas são controversas e associam-se a diferentes prognósticos, é 
necessário uma melhor compreensão da correlação dos achados clínicos e 
radiológicos com impacto do tratamento cirúrgico no desfecho destes pacientes. 
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OBJETIVOS 
 
Geral: 
Avaliar a resposta clínica e radiológica do tratamento cirúrgico em 
pacientes pediátricos portadores de craniofaringioma. 
 
Específicos: 
• Analisar resultados por técnica empregada no tratamento dos 
pacientes, como acesso cirúrgico e tratamentos complementares. 
• Avaliar comparativamente os sintomas neurológicos e 
endocrinológicos pré e pós-operatórios dos pacientes do estudo. 
• Determinar a correlação da classificação radiológica pré-operatória 
(escala de Paris) com a ocorrência de complicações clinicas e 
radiológicas pós-operatórias. 
• Correlacionar a presença de lesão radiológica hipotalâmica pós 
operatória com os desfechos clínicos. 
• Avaliar os efeitos do tratamento adjuvante da radioterapia 
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METODOLOGIA 
 
Após a aprovação deste projeto de pesquisa por Comissão de Ética 
do Centro Infantil Boldrini (CAE número 40755315.6.0000.5376), foi realizada 
seleção de pacientes diagnosticados com craniofaringioma em seguimento 
naquela instituição. Todos os participantes e seus responsáveis legais foram 
informados a respeito do propósito do trabalho e assinaram termo de 
consentimento livre  esclarecido. Trata-se de um estudo clínico observacional 
retrospectivo, utilizando dados endocrinológicos, neurológicos e radiológicos 
obtidos de prontuários e sistema de imagens do hospital. 
Foram selecionados, inicialmente, todos os pacientes submetidos ao 
tratamento cirúrgico (sendo este com o intuito de ressecção completa) de 
craniofaringioma entre o período de janeiro de 2011 a janeiro de 2016. Os 
critérios de inclusão foram: idade inferior a 18 anos na ocasião do diagnóstico; 
seguimento pós operatório de pelo menos 12 meses; realização de exame de 
imagem no pré-operatório (ressonância magnética), pós operatório imediato 
(tomografia ou ressonância magnética) e tardio (mínimo de 6 meses, com 
ressonância magnética). Foram excluídos do estudo: pacientes com 
anatomopatológico incompatível com craniofaringioma, aqueles que não 
realizaram exames de imagem nas condições mencionadas e os que receberam 
tratamento pré-operatório neoadjuvante (radioterapia ou terapia intracística), 
uma vez que poderia oferecer viés ao resultado obtido somente pela cirurgia. 
Através de preenchimento de formulário semi-estruturado (em 
ANEXO), os dados coletados foram divididos nas seguintes categorias:  
Dados gerais: nome, sexo, idade ao diagnóstico. 
Sintomas neurológicos pré-operatórios: cefaléia (associada ou não a 
outras alterações sugestivas de hipertensão intracraniana, como rebaixamento 
do nível de consciência e vômitos incoercíveis), alterações visuais (hemianopsia, 
amaurose, diplopia, baixa acuidade visual), convulsões e alterações de âmbito 
psicossocial e cognitivo (neste caso, foi realizado registro de avaliações 
subjetivas em consulta descrita no prontuário, sem utilização de escala ou 
avaliação psicológica / psiquiátrica detalhada). 
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Sintomas endocrinológicos pré-operatórios: baseado em avaliações 
de equipe de endocrinologistas do hospital, incluindo alterações ponderais 
(ganho ou perda) anormais, com avaliação de índice de massa corporal (IMC) e 
Z-score em pacientes de até 5 anos (embora em alguns casos não foi possível a 
obtenção completa de dados, provavelmente por tratarem-se de internações por 
urgência neurológica), atraso estatural, com registro de altura e z-score em 
pacientes de até 5 anos, excluindo-se baixa estatura constitucional. Além disso, 
alterações hormonais (disfunção de um ou múltiplos eixos hormonais) e do 
sistema hidroeletrolítico (incluindo sintomas de poliúria, polidipsia, ou achados 
laboratoriais de distúrbios do sódio, como diabetes insípidus, embora este tenha 
sido empregado em poucos pacientes) foram registradas na pesquisa. 
Avaliação radiológica pré-operatória: através de consulta em banco de 
imagens radiológicas do hospital, obtiveram-se os estudos de ressonância 
magnética feitos antes da cirurgia dos pacientes participantes do estudo. Com a 
atuação conjunta de neurocirurgião participante da pesquisa e de neuro-
radiologista do serviço, as lesões foram avaliadas nos seguintes aspectos: 
envolvimento com terceiro ventrículo e ventículos laterais (crescimento extra ou 
intra-ventricular) e presença de hidrocefalia (incluindo-se os pacientes com 
derivação ventrículo-peritoneal antes da cirurgia). A visualização do assoalho do 
terceiro ventrículo (onde encontram-se a maior parte dos núcleos hipotalâmicos), 
compondo-se de corpos mamilares, tuber-cinéreo e sua projeção para o 
infundíbulo, bem como as alterações anatômicas por ele sofridas foram as 
ferramentas de análise para a classificação e, assim, utilizada a escala 
radiológica de Paris para categorizar essas lesões (lesões tipo 0 sem contato 
com o hipotálamo; tipo 1 com deslocamento, porém com estruturas ainda 
visíveis; e tipo 2 para lesões com envolvimento e violação do assoalho do 
terceiro ventrículo, não identificável na imagem). 
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Figura 6: lesão tipo 0 na Escala de Paris para classificação de craniofaringiomas, com 
preservação do assoalho do terceiro ventrículo (seta). Fonte: Centro Infantil Boldrini 
Figura 7: lesão tipo 1 na Escala de Paris para classificação de craniofaringiomas, com 
deslocamento do assoalho do terceiro ventrículo, mas sem violação do mesmo (seta). 
Fonte: Centro Infantil Boldrini 
Figura 8: lesão tipo 2 na Escala de Paris para classificação de craniofaringiomas, com 
violação do assoalho (não identificável) e invasão do terceiro ventrículo (seta). Fonte: Centro 
Infantil Boldrini 
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Tratamento cirúrgico: a partir de análise dos relatórios de cirurgia, os 
pacientes foram divididos pelo grau de ressecção do tumor: ressecção total 
(pacientes que foram submetidos a pelo menos uma cirurgia com ressecção 
completa foram incluídos neste grupo) e ressecção subtotal (pacientes que não 
obtiveram ressecção completa nas cirurgias realizadas). Foram registradas 
informações acerca da técnica e acesso cirúrgico utilizado (bem como limitações 
ou dificuldades intra-operatórias, quando existentes) o tempo de internação em 
unidade de terapia intensiva (UTI) e dias de internação hospitalar, além de 
intercorrências relevantes (hemodinâmicas, hidroeletrolíticas, infecções) durante 
a internação. A realização de cirurgias complementares (derivação ventrículo-
peritoneal, derivação ventricular externa, acesso endoscópico endonasal, 
instalação de reservatório de Ommaya) também foi catalogada. 
Todos os casos foram operados pela mesma equipe (pacientes com 
mais de uma abordagem foram operados pelo menos uma vez com a equipe, 
incluindo a cirurgia mais recente). A via de acesso predominantemente escolhida 
foi a pré-temporal (Figura 9), em 24 pacientes, além de uma abordagem 
pterional e um caso abordado por acesso frontal interhemisférico. Endoscopia 
nasal foi utilizada combinadamente em um paciente e endoscopia ventricular 
para esvaziamento de cisto foi empregada em outros três casos.  
 
Figura 9: Acesso cirúrgico fronto-lateral direito (via pré-temporal, A), com visualização de tumor 
com extensão supra-selar, após dissecção silviana (B, seta). Fonte: acervo pessoal de equipe de 
neurocirurgia responsável pelas abordagens cirúrgicas. 
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Sintomas neurológicos pós-operatórios: cefaléia, sintomas visuais 
(mesmos critérios da avaliação pré-operatória, registrando-se avaliação 
oftalmológica quando disponível), síndrome convulsiva, e alterações de âmbito 
psicossocial e cognitivo (da mesma forma das avaliações antes da cirurgia, 
registraram-se as avaliações subjetivas em consulta descrita no prontuário, sem 
utilização de escala ou avaliação psicológica / psiquiátrica detalhada). 
Sintomas endocrinológicos pós-operatórios: ganho ponderal (IMC ≥ 
30 kg/m2 ou Z-score ≥ 3 em pacientes até 5 anos) ou perda (IMC ≤ 18,5 kg/m2 
ou Z-score ≤ -3 em pacientes até 5 anos), relato de hiperfagia por paciente ou 
familiares, atraso com registro de altura e z-score em pacientes de até 5 anos, 
excluindo-se baixa estatura consitucional. O seguimento quanto a alterações 
hormonais e do sistema hidroeletrolítico também foram incluídos. 
Obesidade hipotalâmica: sendo este um conceito vasto e com critérios 
clínicos, radiológicos e laboratoriais, foram utilizados, neste estudo, os seguintes 
parâmetros para inclusão dos pacientes nesta categoria em avaliação pós 
operatória, uma vez estando presentes: ganho ponderal anormal (obesidade 
com IMC ≥ 30 ou Z-score ≥ +3 em crianças abaixo de 5 anos), hipodinamia ou 
sonolência diurna, hiperfagia e disfunção hipotálamo-hipofisária (de eixo isolado 
ou pan-hipopituitarismo). 
Figura 10: Acesso cirúrgico pré-temporal direito de outro caso, com visualização de tumor 
(A, seta) e exposição de leito cirúrgico após ressecção tumoral completa (B, seta). Fonte: 
acervo pessoal de equipe de neurocirurgia responsável pelas abordagens cirúrgicas. 
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Avaliação radiológica pós-operatória: os pacientes foram divididos da 
seguinte forma: sem evidência de lesão hipotalâmica (corpos mamilares e 
complexo túbero-infundibular visíveis preservados, ainda que com discretas 
alterações ou distorções anatômicas) e com evidência de lesão hipotalâmica (ao 
menos uma das estruturas citadas violadas, sem continuidade entre elas ou não 
visíveis). Também foram avaliados quanto a resolução da hidrocefalia. 
Radioterapia: os pacientes submetidos a este tratamento foram 
analisados quanto ao momento do mesmo em relação à cirurgia, dose de 
radiação e duração, bem como evolução após o término. 
Desfechos pós-operatórios: número de pacientes com recorrências, 
condição do tratamento ao término da coleta de dados (lesão residual, ausência 
de lesão) 
Anatomopatológico: subtipo adamantinomatoso ou escamoso-
papilífero.  
 
Análise estatística 
Para análise estatística, foi utilizado o programa IBM SPSS (versão 
20). Dados clínicos e demográficos dos indivíduos foram reportados com 
estatística descritiva. As análises incluíram comparação entre grupos e 
correlação entre dados clínicos e radiológicos. Valores de p menores que 0,05 
foram considerados significativos para todas as análises. 
Comparação entre grupos (pré e pós-operatórios) 
A análise comparativa entre os grupos (frequência de sintomas 
neurológicos e endocrinológicos pré e pós-operatórios) foi realizada por meio do 
teste qui-quadrado de McNemar. 
Correlações 
O coeficiente de correlação de Spearman foi empregado para 
investigar possíveis correlações entre medidas / dados de imagens e 
informações clínicas, considerando a distribuição não normal (não gaussiana) 
dos dados da amostra. Tendo em vista o caráter exploratório do estudo, não 
foram empregados ajustes para múltiplas comparações.  
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RESULTADOS 
 
Após avaliação pelos critérios anteriormente descritos, foram 
selecionados 26 pacientes (de 27 iniciais, um foi excluído por anatomopatológico 
não compatível) com idade entre 2 e 15 anos (média 7,67), na ocasião do 
diagnóstico. Destes, 16 eram do sexo masculino. Todos os craniofaringiomas 
foram do subtipo histológico adamantinomatoso. 
O tratamento cirúrgico ofereceu ressecção completa a 20 dos 26 
indivíduos (76,9%), seja nos pacientes abordados apenas uma vez ou em pelo 
menos em uma cirurgia nos pacientes abordados duas ou mais vezes. Em seis 
casos, foi realizada exclusivamente ressecção subtotal (devido à forte adesão a 
estruturas neurovasculares, sobretudo artérias e aparato óptico, de acordo com 
os relatórios de cirurgia, apesar de o objetivo inicial ter sido ressecção total). Dos 
20 casos, 18 submeteram-se ao acesso pré-temporal, e os outros 2 ao pterional 
e inter-hemisférico.  
Dos 20 pacientes que foram submetidos a pelo menos uma cirurgia 
de ressecção completa, 11 (55%) passaram por apenas uma abordagem, tendo 
somente um deles apresentado recidiva radiológica, em acompanhamento 
conservador ao final do estudo. Os outros 9 indivíduos passaram por múltiplas 
abordagens (com recidiva em 7 casos, seja após primeira cirurgia radical no 
intercurso do tratamento, seja na última das cirurgias realizadas, com lesão 
estável ao final do estudo). Ao todo, portanto 8 de 20 (40%) pacientes com 
ressecção total apresentaram recidiva em algum momento do tratamento. 
Em relação aos seis pacientes que obtiveram ressecção parcial, três 
(50%) foram operados apenas uma vez, com o resíduo tumoral mantendo-se 
estável nos controles de imagem até o final do estudo. Os outros três pacientes 
foram operados duas vezes (em um caso) e três vezes (em dois casos), com 
lesões residuais estáveis ao final do estudo. (Tabela 1) 
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Tabela 1: Distribuição dos pacientes quanto ao grau de ressecção tumoral realizada e número 
de abordagens cirúrgicas. PT = pré-temporal; P= pterional; FIH = frontal interhemisferico 
Ressecção total = 20 pacientes 
(18 PT, 1 P, 1 FIH) 
Ressecção subtotal = 6 pacientes 
(6 PT) 
Única cirurgia = 11 (55%), 1 recidiva Única cirurgia = 3 (50%) 
Múltiplas cirurgias = 9 (45%), 7 recidivas Duas ou mais cirurgias = 3 (50%) 
 
Radioterapia adjuvante foi empregada em 5 pacientes do estudo. 
Todos foram submetidos a 54Gy. Em um caso, houve recidiva após a primeira 
ressecção total, sendo feito o tratamento radioterápico, que não apresentou 
resposta e demandou reoperação da lesão. Em 4 casos, a radioterapia foi 
realizada após ressecções subtotais; em um deles, houve progressão e 
necessidade de nova cirurgia, com ressecção total; nos outros três (60%) houve 
estabilidade da lesão, sem progressão até o final do estudo (tabela 2).  
 
Tabela 2: Relação de pacientes que realizaram radioterapia, tipo de ressecção cirúrgica e 
desfecho após o tratamento. 
Paciente Ressecção antes da radioterapia Situação após radioterapia 
1 Total Recidiva de lesão, sem resposta, com reabordagem e ressecção total  
2 Subtotal Progressão da lesão, com reabordagem e ressecção total 
3 Subtotal Estabilidade de lesão 
4 Subtotal Estabilidade de lesão 
5 Subtotal  Estabilidade de lesão 
  
 
Dos 26 pacientes, onze (42,3%) apresentaram evidências clínicas e 
radiológicas de hipertensão intracraniana associada a hidrocefalia. Destes, cinco 
(45,5%) necessitaram realizar derivação ventrículo-peritoneal (DVP) antes do 
tratamento cirúrgico do tumor (tais pacientes já vieram encaminhados com DVP 
de hospitais com menor estrutura para o tratamento do tumor), apresentando 
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melhora dos sintomas associados e mantendo quadro após ressecção da lesão. 
Os seis (54,5%) pacientes restantes foram abordados sem instalação prévia de 
DVP, evoluindo também com melhora dos sintomas de hidrocefalia, como 
mostra a figura 11.   
 
 
 
Figura 11: Distribuição de pacientes quanto ao manejo de hipertensão intracraniana por 
hidrocefalia. DVP: derivação ventrículo-peritoneal. 
 
Os sintomas neurológicos foram os mais prevalentes na avaliação 
pré-operatória. Cefaléia foi o sintoma mais frequente, verificado em 80,8% dos 
casos. Em segundo lugar vieram as alterações visuais (53,8%), manifestando-se 
com diplopia (26,9%), borramento visual (15,4%, com alterações de papila no 
exame oftalmológico de fundo de olho), e alterações de campo visual (19,2%), 
incluindo amaurose unilateral em um paciente. Dois pacientes (7,7%) 
apresentaram mais de um sintoma visual documentado. Convulsões foram 
registradas pelo menos uma vez em 27% dos pacientes. Sintomas psíquicos e 
cognitivos (adinamia, queda do desempenho escolar, alterações do humor) 
também foram observados em 23% dos casos. Um paciente apresentou 
hemiparesia pré operatória. 
N = 26
HIDROCEFALIA AO 
DIAGNÓSTICO = 11 
(42,3%)
DVP ANTES DE 
CIRURGIA = 5 
(45,5%)
MELHORA = 100%
OPERADOS SEM DVP 
= 6 (54,5%)
MELHORA = 100%
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Ao comparar a evolução dos sintomas neurológicos após a cirurgia, 
como mostra o gráfico 1, observou-se que os associados a cefaléia e 
hipertensão intracraniana (11,5%) apresentaram importante queda. As 
alterações visuais (34,6%) também diminuíram; destes, borramento visual 
manteve-se em 15,4%, enquanto diplopia e alteração de campo visual (ou 
amaurose unilateral) foram registradas em 7,7% e 11,5%, respectivamente. Em 
relação aos sintomas motores focais, foi observado ao todo em três (15,4%) dos 
pacientes. Houve redução da prevalência de convulsões nos pacientes em pós 
operatório (15,4%). Os sintomas psíquicos e cognitivos, por outro lado, 
demonstraram aumento após 6 meses de cirurgia (46,1%) e incluíram alterações 
comportamentais (irritabilidade, ansiedade, humor depressivo) e piora do 
rendimento escolar. Das evoluções neurológicas pós operatórias, contudo, a 
única que mostrou-se estatisticamente significativa foi a cefaléia (p < 0,001). 
 
Gráfico 1: Relação dos sintomas neurológicos pré e pós-operatórios. 
 
 
 
Dentre os sintomas endocrinológicos e metabólicos pré-operatórios, 
os mais observados foram: ganho anormal de peso (15,4%), baixa estatura 
(27%), sintomas e/ou distúrbios hidroeletrolíticos (15,4%), perda de peso 
80,80%
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27,00%
4%
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11,50%
34,60%
15,40% 15,40%
46,10%
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10,00%
20,00%
30,00%
40,00%
50,00%
60,00%
70,00%
80,00%
90,00%
Cefaléia
(p<0,001)
Visuais (p=0,180) Convulsão
(p=0,508)
Motores
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(p=0,109)
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(11,5%), e alterações de eixo hipotálamo hipofisário (15,4%), seja 
hipopituitarismo parcial ou pan-hipopituitarismo. 
Analisando os desfechos após pelo menos 6 meses da cirurgia, 
observou-se que os distúrbios endocrinológicos cresceram marcadamente, como 
o diabetes insípidus (84,6%, p < 0,001), necessitando de terapia crônica com 
desmopressina, além de ganho ponderal anormal (65,4%, p = 0,001). Não 
houve, entretanto, diferença significativa de baixa estatura entre pré e pós-
operatório (30,8%, p = 1). Já as alterações do eixo hipotálamo-hipofisário 
cresceram drasticamente (88,4%, p < 0,001), sendo o hipotireoidismo a 
alteração mais vista (observado em todos os distúrbios do eixo). Não houve 
relato de perda de peso em seguimento pós-operatório (Gráfico 2). 
 
 
Gráfico 2: Relação dos sintomas endocrinológicos e metabólicos pré e pós-operatórios. 
 
 
Dois pacientes evoluíram com óbito durante o período do estudo: um 
paciente apresentou complicações clínicas no segundo dia pós-operatório da 
terceira abordagem cirúrgica (disautonomia grave) e o outro evoluiu após um 
ano, devido a complicações de hiponatremia refratária (Tabela 3). 
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Tabela 3: Relação de pacientes que evoluíram com óbito durante o período do estudo. 
Paciente Momento do óbito Circunstâncias associadas 
1 
Pós operatório imediato de terceira 
abordagem (subtotal). 
Disautonomia, instabilidade 
hemodinâmica, acidose grave. 
2 
8 meses após ressecção total 
tumoral (única abordagem) 
Hiponatremia refratária, estado de 
mal epileptico e edema cerebral. 
 
Utilizando a escala radiológica de Paris, dois pacientes (7,7%) foram 
classificados em tipo 0 (sem envolvimento hipotalâmico), onze pacientes (42,3%) 
em tipo 1 (faz contato com o assoalho do terceiro ventrículo, mas sem violação 
do hipotálamo) e treze pacientes (50%) em tipo 2 (hipotálamo violado, assoalho 
do terceiro ventrículo não visível), conforme demonstrado no Gráfico 3. 
 
 
 
 
Gráfico 3: distribuição dos pacientes com craniofaringioma quanto ao 
envolvimento hipotalâmico (Escala de Paris). 
 
Os pacientes classificados restrospectivamente em tipo 0 obtiveram 
ressecção completa da lesão, sem intercorrências e com boa evolução clínica 
pós operatória, com sintomas neuro-endocrinológicos compensados em 
seguimento ambulatorial. O hipotálamo (não envolvido) manteve-se íntegro em 
exame pós operatório. No entanto, um dos casos apresentou discreta recidiva 
radiológica, sem repercussão clínica, e manteve acompanhamento conservador, 
mantendo estabilidade clínica e radiológica até o final do estudo. Não houve 
evidências de desenvolvimento de obesidade hipotalâmica (Tabela 4). 
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Dos onze pacientes classificados em tipo 1, quatro obtiveram 
ressecção subtotal e sete obtiveram remoção total do tumor. Cinco (45,5%) 
pacientes apresentaram lesão do hipotálamo na imagem pós-operatória que 
culminou com desenvolvimento de obesidade hipotalâmica. Os demais 
mantiveram a integridade anatômica, conforme demonstrado na Tabela 5, 
mesmo um destes tendo apresentado obesidade anormal pós-operatória. 
 
Tabela 4: distribuição dos pacientes tipo 0 por grau de resseção tumoral e lesão hipotalâmica 
radiológica pós operatória e desenvolvimento de obesidade hipotalâmica. 
Escala Paris tipo 0 Total (2) Com obesidade hipotalâmica 
Sem obesidade 
hipotalâmica 
Ressecção Subtotal 0   
Com lesão radiológica 
hipotalâmica 0 0 0 
Sem lesão radiológica 
hipotalâmica 0 0 0 
Ressecção Total 2   
Com lesão radiológica 
hipotalâmica 0 0 0 
Sem lesão radiológica 
hipotalâmica 2 (100%) 0 2 (100%) 
 
 
Tabela 5: distribuição dos pacientes tipo 1 por grau de resseção tumoral e lesão hipotalâmica 
radiológica pós operatória e desenvolvimento de obesidade hipotalâmica. 
Escala Paris tipo 1 Total (11) Com obesidade hipotalâmica 
Sem obesidade 
hipotalâmica 
Ressecção Subtotal 4   
Com lesão radiológica 
hipotalâmica 3 (75%) 3 (100%) 0 
Sem lesão radiológica 
hipotalâmica 1 (25%) 0 1 
Ressecção Total 7   
Com lesão radiológica 
hipotalâmica 2 (28,6%) 2 (100%) 0 
Sem lesão radiológica 
hipotalâmica 5 (71,4%) 1 (20%) 4 (80%) 
Total de desfechos  6/11 (54,5%) 5/11 (45,5%) 
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Dos treze pacientes classificados em tipo 2, dois foram submetidos a 
ressecção subtotal e onze receberam abordagem com remoção tumoral 
completa. Todos os pacientes (100%), independentemente do grau de 
ressecção, apresentaram sinais de lesão da arquitetura hipotalâmica (figura 5) 
em exames de ressonância magnética pós operatórios (incluindo os dois 
pacientes que foram a óbito, sendo um com retirada subtotal e outro com total), 
como mostra a Tabela 6: 
 
Tabela 6: distribuição dos pacientes tipo 2 por grau de resseção tumoral e lesão hipotalâmica 
radiológica pós operatória e desenvolvimento de obesidade hipotalâmica. 
Escala Paris tipo 2 Total (13) Com obesidade hipotalâmica 
Sem obesidade 
hipotalâmica 
Ressecção Subtotal 2   
Com lesão radiológica 
hipotalâmica 2 (100%) 2 (100%) 0 
Sem lesão radiológica 
hipotalâmica 0  0 0 
Ressecção Total 11   
Com lesão radiológica 
hipotalâmica 11(100%) 9 (81,8%) 2 (18,2%) 
Sem lesão radiológica 
hipotalâmica 0  0 0  
Total de desfechos  11/13 (84,6%) 2/13 (15,4%) 
 
Analisando a correlação entre escala de Paris e todos os desfechos 
clínicos pós operatórios levantados, observou-se que somente hipopituitarismo 
(p = 0,04) apresentou correlação estatisticamente significativa. Obesidade 
hipotalâmica pós-operatória apresentou p = 0,108. Por outro lado, a presença de 
lesão radiológica hipotalâmica após a cirurgia correlacionou-se 
significativamente com a escala (p < 0,001). 
Ao analisar a relação de lesão radiológica pós-operatória do 
hipotálamo com o desfecho de obesidade hipotalâmica, observou-se que esta 
condição esteve presente em 16 dos 18 (88,9%) pacientes que apresentaram tal 
alteração na ressonância magnética (figura 5), sendo a única alteração clínica 
pós-operatória correlacionada significativamente (p < 0,001) com este achado de 
imagem. 
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DISCUSSÃO 
 
A definição do melhor tratamento de pacientes com craniofaringioma 
levanta dúvidas e controvérsias ainda nos dias atuais. Considerada terapia com 
possibilidade curativa, a cirurgia com ressecção ampla ainda é, em muitos 
centros de referência, a opção primeiramente escolhida; no entanto, o advento 
de melhores técnicas de neuroimagem e o seguimento em longo prazo dos 
pacientes operados trouxeram a necessidade de melhor compreensão dos 
efeitos do tratamento cirúrgico nos aspectos radiológicos e suas repercussões 
neurológicas, endocrinológicas e psicossociais, bem como a utilização de 
ferramentas de avaliação de risco e prognóstico para a decisão de conduta. 
Acesso cirúrgico predominantemente escolhido nesta casuística, a via 
pré-temporal mostrou-se eficaz na maioria dos pacientes, obtendo boa 
exposição de múltiplos corredores, importante neste tipo de lesão que apresenta 
polimorfismo anatômico (36) e levando a remoção tumoral completa em 75% dos 
casos. 
A escolha por tratamentos endoscópicos tem sido cada vez mais 
frequente desde a ultima década. Apesar de ter sido empregada em uma 
recidiva selar em paciente deste estudo, o acesso endoscópico endonasal é uma 
opção válida para tumores que não se estendem além dos limites laterais à 
carótida e clinóides. O aprimoramento da técnica e o desenvolvimento de novos 
instrumentos têm permitido acessos estendidos na base do crânio, além do 
alcance de lesões intraventriculares (35). Os demais acessos endoscópicos 
deste estudo visaram primariamente o esvaziamento de cistos ventriculares, 
com instalação temporária de derivação ventricular externa, diminuindo o efeito 
tumoral hipertensivo e prevenindo hidrocefalia no pós-operatório imediato. 
Ao avaliar-se o número de ressecções totais e parciais, e baseando-
se nas descrições cirúrgicas e imagem pós operatória, percebeu-se que o 
objetivo primário em todos os pacientes foi a cirurgia com finalidade curativa, 
uma vez que os casos de lesão residual ocorreram principalmente por 
aderências em estruturas neurovasculares (aparato óptico e artérias 
supraclinóideas) não considerando, necessariamente a extensão tumoral ao 
hipotálamo. Nos  pacientes que obtiveram remoção tumoral completa, seja em 
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uma única cirurgia ou em uma reabordagem após ressecção subtotal, observou-
se uma recidiva de 8 em 20 casos (40%), dentro da faixa evidenciada na 
literatura (16,19). Sabe-se que a curva de aprendizado associada a boas 
condições anatômicas para microcirurgia favorece a menor taxa de recidiva.  
A associação de terapêuticas adjuvantes tem demonstrado bom 
controle local, ainda que se tenha lesão residual. A radioterapia já mostrou-se, 
em algumas séries, capaz de obter a mesma taxa de recidiva e tempo livre de 
doença (ou progressão) vista em ressecções amplas, quando utilizada em 
pacientes submetidos a abordagens menos radicais com lesão residual. Neste 
estudo, cinco pacientes foram submetidos a radioterapia adjuvante, dos quais 
três (60%, todos com lesão residual) mantiveram estabilidade lesional até o fim 
do trabalho. Esta taxa entra em acordo com as maiores séries sobre o tema 
(12,14,5; no entanto, a análise retrospectiva não encontrou dados que 
justificassem a não utilização desta modalidade em outros casos, sobretudo com 
lesão residual. 
Com relação a evolução dos sintomas pós-operatórios, observou-se 
variedade entre sintomas neurológicos e endocrinológicos. Cefaléia com 
hipertensão intracraniana foi o quadro com melhor resposta após a cirurgia. Ela 
ocorre devido ao quadro de hidrocefalia obstrutiva por invasão ou compressão 
do terceiro ventrículo, ou pelo próprio efeito de massa em tumores volumosos 
(6). Este quadro foi observado em 80,8% dos pacientes, o que demonstra 
compatibilidade com a prevalência descrita na literatura (10, 15). Em todos os 
casos do estudo, a hidrocefalia foi adequadamente tratada. A necessidade de 
shunt ventrículo-peritoneal (DVP), ou mesmo derivação externa (em casos de 
rápida evolução com coma) antes da exérese tumoral está comumente 
associada à gravidade neurológica pela perda de controle regulatório da pressão 
intracraniana, ou mesmo pela indisponibilidade de recursos para a ressecção 
tumoral em centros menores que, após a derivação, encaminharam os pacientes 
ao Centro Boldrini para cirurgia definitiva. Os 11,5% de pacientes com cefaléia 
pós operatória (sem associação com hipertensão intracraniana), permaneceram 
com sintomas eventuais e bem controlados com medicamentos ao final do 
estudo. 
Já os sintomas visuais, observados com menor frequência e com 
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melhora pós-operatória mais discreta, são mais frequentemente observados em 
adultos, chegando a 70%. Cerca de 30 a 64% das crianças apresentam 
distúrbios visuais (6), o que foi observado na população estudada (53,8%). Este 
dado, contudo, pode estar subestimado, considerando a dificuldade da criança 
em caracterizar o sintoma ou disfunção visual, sobretudo em fase precoce. A 
ausência de avaliação completa oftalmológica em todos os pacientes também 
pode estar associada a uma menor frequência desses sintomas a casos com 
predominância de sintomas de hipertensão intracraniana que justificaram cirurgia 
de urgência sem tal avaliação. A discreta redução da frequência pós-operatória 
provavelmente pode ser justificada por danos isquêmicos às estruturas do 
aparato óptico causados por compressão crônica e pelo grave comprometimento 
por adesão tumoral ao aparato óptico, que se apresenta como grande obstáculo 
durante a microdissecção e remoção da lesão. 
Apesar de consideradas estatisticamente não significativas, a 
presença (ainda que reduzida) de convulsões e a elevação da ocorrência de 
sintomas motores e cognitivos-comportamentais devem ser lembradas. Tais 
sintomas devem ser cuidadosamente acompanhados, por meio escalas 
medidoras objetivas, uma vez que são elementos fundamentais na avaliação da 
qualidade de vida. A utilização do Health Utilities Index , como visto em análise 
prospectiva de Saint-Rosé (12) é uma importante ferramenta avaliadora global, 
que não foi levantada nesta análise retrospectiva. 
Alterações endocrinológicas e metabólicas pós-operatórias imediatas 
podem estar presentes em praticamente todas os pacientes, e muitas podem 
tornar-se permanentes, necessitando de seguimento especializado por longo 
prazo. Destas, os distúrbios hormonais do eixo hipotálamo-hipofisário (sendo o 
hipotireoidismo presente em todos eles), os hidroeletrolíticos (comumente pela 
instalação de diabetes insípidus, cursando com poliúria e polidipsia) e os 
ponderais (ganho acelerado de peso) foram os mais reportados, com frequência 
encontrada em 88,4%, 84,6% e 65,4%, respectivamente. A manipulação 
cirúrgica das estruturas selares, com risco de lesão da haste e glândula 
hipofisária, é por si só um fator de risco para a ocorrência de hipopituitarismo 
pós-operatório (25). No entanto, esta alteração foi a única que demonstrou 
correlação significativa com a escala de Paris, sugerindo uma maior papel do 
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envolvimento hipotalâmico da doença. São sintomas mais frequentes nos 6 
primeiros meses e podem se estabilizar em um menor percentual dos pacientes, 
apesar de a maioria precisar de terapias hormonais crônicas.  
Diabetes insípidus, apesar da elevada frequência, não demonstrou 
correlação significativa com a escala de Paris. A presença de sintomas pós-
operatórios mesmo em pacientes tipo 0 e tipo 1 sugere que esta seja uma 
complicação mais associada ao envolvimento da região selar propriamente dita. 
Observou-se ainda que um dos pacientes do estudo foi a óbito por complicações 
associadas a distúrbio do sódio (hiponatremia, não especificado se relacionado a 
complicação de tratamento medicamentoso ou a alteração puramente 
metabólica) após um ano de cirurgia, sugerindo que estes transtornos devem ser 
rigorosamente acompanhados e tratados (23,25). 
Alterações pós-operatórias associadas a lesão hipotalâmica são 
consideradas um grande desafio para paciente e equipe assistente, ainda que 
com manejo multidisciplinar. Obesidade e transtornos cognitivos e 
comportamentais são condições associadas bem documentadas na literatura. 
Sugere-se, atualmente, que a taxa destas complicações seja proporcional ao 
nível de envolvimento tumoral com o hipotálamo, podendo chegar a 80% 
(21,25,30). No entanto, a partir dos dados deste estudo, não foi possível 
correlacionar significativamente tais alterações com os dados de imagem pré-
operatórios pela escala radiológica de Paris. Das complicações mencionadas, a 
obesidade provavelmente é a que oferece maior refratariedade a tratamentos. 
No estudo, apesar de ter sido a terceira alteração metabólica mais frequente, foi 
relatada por pacientes e responsáveis como a mais impactante na qualidade de 
vida. Mesmo demonstrando menor poder de correlação (p = 0,1) com a escala 
de Paris do que o hipopituitarismo e o diabetes insípidus,  a obesidade foi a 
única complicação que associou-se significativamente com a presença de lesão 
radiológica hipotalâmica pós-operatória, sugerindo sua importância na avaliação 
destes indivíduos. 
A classificação proposta por Puget (12) foi escolhida para este estudo 
considerando a importância científica que tal trabalho representa ao sugerir 
pioneiramente que alternativas terapêuticas menos radicais e mais seguras 
poderiam ser escolhidas baseando-se em critérios radiológicos pré-operatórios, 
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valorizando a preservação da função hipotalâmica e oferecendo melhor 
prognóstico que tratamentos classicamente mais agressivos.  
Apesar de os craniofaringiomas apresentarem achados típicos na 
tomografia computadorizada e, principalmente, na ressonância magnética, os 
critérios para definição anatômica e caracterização do envolvimento tumoral com 
o hipotálamo (seja com deslocamento ou violação) não são amplamente 
estabelecidos. Certamente, a caracterização radiológica foi um dos grandes 
desafios deste estudo, visto que trata-se de lesão de grande heterogeneidade e 
polimorfismo.  
A baixa correlação da escala de Paris com a maioria das 
complicações e a elevada taxa de lesão radiológica hipotalâmica (45%) 
especialmente em pacientes classificados em tipo 1 sugerem que se rediscutam 
os critérios de diferenciação entre envolvimento parcial e total, além da 
reprodutibilidade e confiabilidade do uso da escala por múltiplos observadores. A 
importância em definir extensão e gravidade de doença exige que avaliação de 
neuroimagem deva ser uma ferramenta segura, sendo assim capaz de orientar a 
melhor estratégia terapêutica (13, 18).  
Em relação aos casos classificados em tipo 2, pela gravidade e 
notável extensão tumoral, a evolução com injúria hipotalâmica pós operatória, 
independente da ressecção foi observada em todos os casos. Vale ressaltar 
que, diferente do modelo prospectivo de Puget (12), os critérios observados 
nesta casuística para ressecção subtotal foram limitações pela adesividade a 
estruturas neurovasculares, não destacando-se o comprometimento do 
hipotálamo (visto que a proposta inicial estabelecia foi a terapêutica curativa). 
Outros modelos classificatórios com diferentes critérios foram 
sugeridos nos últimos anos, permitindo uma melhor interpretação acerca do 
comprometimento hipotalâmico. Pascual (14) sugeriu a avaliação do 
deslocamento túbero-infundibular e dos corpos mamilares nos planos sagital e 
coronal para diferenciar lesões intra de extraventriculares. Van Gompel (36) 
destacou o hipersinal em sequências T2 e FLAIR das paredes laterais e 
assoalho do terceiro ventrículo como indicador de envolvimento do hipotálamo. 
Mortini (38) apontou ainda outros achados sugestivos, como haste hipofisária 
não visível, crescimento retro-quiasmático, recesso infundibular e supra-óptico 
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não identificáveis e presença de hidrocefalia como prováveis indicativos de 
envolvimento hipotalâmico. Todos estes estudos, da mesma forma, necessitam 
ser reproduzidos prospectivamente em outras casuísticas. 
O modelo proposto por Puget (12) sugere que pacientes com lesão 
tipo 0 e 1 podem ser operados objetivando remoção tumoral completa, enquanto 
pacientes com tipo 2 devem submeter-se a cirurgia com remoção parcial, 
juntamente com terapias adjuvantes. Trabalhos mais recentes também admitem 
esta estratégia como a mais segura. Sabe-se que, ainda com taxa de recidiva 
variável (a despeito de cirurgia radical ou radioterapia adjuvante), a preservação 
da função hipotalâmica está associada a melhores desfechos e prognósticos, 
com melhor qualidade de vida (12,21,22,25).  
As limitações deste estudo, pelo caráter exploratório retrospectivo do 
mesmo, foram notadas na tentativa de obtenção de dados padronizados (uma 
vez que foram revisados em prontuário registros heterogêneos de diferentes 
equipes) e na dificuldade da aplicação em formulário semi-estruturado, o que 
facilita a dissipação de informações potencialmente relevantes e diminui o poder 
de correlação entre os dados obtidos. O envolvimento de equipe multidisciplinar 
e o desenvolvimento de protocolos de avaliação clínica e radiológica para 
seguimento destes pacientes são fundamentais para a melhor compreensão dos 
efeitos tardios do tratamento escolhido. Novos trabalhos, em modelos 
prospectivos, são necessários para que esta compreensão seja possível e que 
decisões terapêuticas mais seguras possam ser tomadas. 
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CONCLUSÃO 
 
O tratamento cirúrgico do craniofaringioma é motivo de controvérsias 
ainda nos dias de hoje, sobretudo quando busca-se entender, cada vez mais, a 
sua relação com estruturas neurológicas vitais, como o hipotálamo. A morbidade 
pós operatória em médio e longo prazo dos pacientes tratados com cirurgia 
radical, mesmo com acessos e técnica bem planejadas, sugere que a escolha 
por um tratamento multimodal e uma cirurgia menos extensa, preservando as 
funções neuroendócrinas (sobretudo selar e hipotalâmica) e melhor qualidade de 
vida para os pacientes deva ser considerada.  
Critérios radiológicos específicos para avaliar a extensão do tumor e o 
grau de envolvimento com o hipotálamo, bem como o risco de morbidades 
relacionadas ao tratamento, precisam ser definidos com maior clareza, e os 
métodos de classificação como a escala radiológica de Paris se apresentam 
como uma boa ferramenta de análise pré-operatória. No entanto, ainda devem 
ser testados quanto à reprodutibilidade e confiabilidade, através de estudos em 
séries prospectivas. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
41 
 
 
 
REFERÊNCIAS 
 
1 – Miller DC. Pathology of craniopharyngiomas: clinical importance of 
pathological findings. Pediatr Neurosurg. 1994; 21(Suppl 1):11–17.  
 
2 – Prabhu VC, Brown HG: The pathogenesis of craniopharyngiomas. Childs 
Nerv Syst. 2005; 21: 622–627  
 
3 – Louis DN, Ohgaki H, Wiestler OD, et al. WHO Classification of Tumours of 
the Central Nervous System. 2007 ed 4. Lyon: IARC Press, pp 238–240  
 
4 – Craniofaringioma (Internet). Site didático de Anatomia Patológica e 
Neuropatologia. Departamento de Anatomia Patológica UNICAMP. Campinas. 
Disponível em: http://anatpat.unicamp.br/lamendo3.html 
 
5 - Zada G, Lin N, Ojerholm E, et al. Craniopharyngioma and other cystic 
epithelial lesions of the sellar region: a review of clinical, imaging, and 
histopathological relationships. Neurosurg Focus. 2010; 28(4):E4  
 
6 - Martinez-Barbera JP, Buslei R. Adamantinomatous craniopharyngioma: 
pathology, molecular genetics and mouse models. J Pediatr Endocr Met 2015, 
28(1-2): 7–17  
 
7 - Albrigth AL, Hadjipanayis CG, Lunsford LD, et al: Individualized treatment of 
pediatric craniopharyngiomas. Childs Nerv Syst. 2005, 21: 649–654  
 
8 – Muller HL. Craniopharyngioma. Endocrine Reviews. June 2014, 35(3):513–
543  
 
9 - Einhaus SL, Sanford RA. Craniopharyngiomas. In: Albright AL, Pollack IF, 
Adel - son PD, eds. Principles and Practice of Pediatric Neurosurgery. New York, 
NY: Thieme Medical Publishers; 1999:545–562  
42 
 
 
 
10 - Khan RB, Merchant TE, Boop FA, et al. Headaches in Children With 
Craniopharyngioma. J Child Neurol. 2013; 28(12): 1622–1625. 
 
11 - Sainte Rose C, Puget S, Wray A, et al. Craniopharyngioma: the pendulum of 
surgical management. Childs Nerv System. 2005, 21:691-5.  
 
12 – Puget S, Garnett M, Wray A, et al. Pediatric craniopharyngomas: 
classification and treatment according to degree of hypothalamic involvement. 
Journal of Neurosurgery. 2007, 106: 3-12. 
 
13 - Hoffman HJ, De Silva M, Humphreys RP, et al. Aggressive surgical 
management of craniopharyngiomas in children. J Neurosurg. 1992,  76:47– 52.  
 
14 - Samii M, Tatagiba M: Surgical Management of craniopharyngiomas: a 
review. Neurol Med Chir (Tokyo) 1997; 37: 141-149.  
 
15 - Yasargil MG, Curcic M, Kis M, et al: Total removal of craniopharyngioma. 
Approaches and long-term results in 144 patients. J Neurosurg 1990, 73:3- 11.  
 
16 – Mallucci C, Pizer B, Blair J, et al. Management of craniopharyngioma: the 
Liverpool experience following the introduction of the CCLG guidelines. 
Introducing a new risk assessment grading system. Childs Nerv Syst. 2012, 
28:1181–1192.  
 
17 - Muller HL, Gebhardt U, Schroder S, et al. Analyses of treatment variables for 
patients with childhood craniopharyngioma–results of the multicenter prospective 
trial KRANIOPHARYNGEOM. 2000 after three years of follow-up. Horm Res 
Paediatrics. 2010; 73(3):175-80.  
 
18 - Villani RM, Tomei G, Bello L, et al. Long-term results of treatment for 
craniopharyngioma in children. Childs Nerv Syst. 1997, 13:397–405.  
 
43 
 
 
19 – Muller HL. Childhood crariopharyngiomas: treatment strategies and 
outcomes. Expert Review of Neurotherapeutics. 2014; 14(2): 137-147. 
 
20 - Muller HL. Craniopharyngioma and hypothalamic injury: latest insights into 
consequent eating disorders and obesity. Curr Opin Endocrinol Diabetes 
Obes. 2016; 23(1): 81-9. 
 
21 - De Vile CJ, Grant BD, Hayward RD, et al. Obesity in childhood 
craniopharyngioma - relation to post-operative hypothalamic damage shown by 
magnetic resonance imaging. J Clin Endocrinol Metab. 1996; 81(7): 2734-7. 
 
22 - De Vile CJ, Grant DB, Kendall BE, et al. Management of childhood 
craniopharyngioma: can the morbidity of radical surgery be predicted? J 
Neurosurg. 1996, 85:73–81.  
 
23 - Carpentieri SC, Waber DP, Scott RM, et al. Memory deficits among children 
with craniopharyngiomas. Neurosurgery. 2001; 49 (5): 1053–1058.  
 
24 – Hoffman HJ: Surgical management of craniopharyngioma. Pediatr. 
Neurosurg. 1994; 21 Suppl 1:44-9.  
 
25 - Bereket A, Kiess W, Lustig RH, et al. Hypothalamic obesity in children. 
Obes. Rev. 2012, 13: 780–798.   
 
26 – Stekemburg AS, Hoffmann A, Gebhardt M, et al. Survival, hypothalamic 
obesity, and neuropsychological / psychosocial status after childhood-onset 
cranio- pharyngioma: newly reported long-term outcomes. Neuro-Oncology. 
2015; 17(7), 1029–1038  
 
27 - Tomita T, McLone DG. Radical resections of childhood craniopharyngiomas. 
Pediatr Neurosurg. 1993, 19: 6–14. 
 
28 - Daubenbüchel AMM, Muller HL. Neuroendocrine Disorders in Pediatric 
44 
 
 
Craniopharyngioma Patients J. Clin. Med. 2015, 4: 389-413.  
 
29 - Dekkers OM, Biermasz NR, Smit JW, et al. Quality of life in treated adult 
craniopharyngioma patients. Eur J Endocrinol. 2006; 154(3): 483 – 489.   
 
30 - Schofl C, Schleth A, Berger D, et al. Sympathoadrenal counterregulation in 
patients with hypothalamic craniopharyngioma. J. Clin. Endocrinol. Metab. 2002, 
87, 624–629.   
 
31 - Bingham NC, Rose SR, Inge TH. Bariatric surgery in hypothalamic obesity. 
Front. Endocrinol. 2012, 3, 23.  
 
32 - Poretti A, Grotzer MA, Ribi K, et al. Outcome of craniopharyngioma in 
children: Long-term complications and quality of life. Dev. Med. Child neurol. 
2004, 46, 220–229. 
 
33 – Chaddad-Neto F, Dória-Netto HL, Campos-Filho JM, et al. 
Pretemporal craniotomy. Arq Neuropsiquiatria. 2014; 72(2):145-51.  
 
34 – Wen HT, De Oliveira E, Tedeschi H, et al. The Pterional Approach: Surgical 
Anatomy, Operative Technique, and Rationale. Operative Techniques in 
Neurosurgery. 2001; 4(2): 60-72.  
 
35 – Yasargill, MG. Microneurosurgery. Vol 1. 2 Ed. New York. Thieme Stratton 
Inc. 1994  
 
36 - Cavallo LM, Solari D, Esposito F, et al. The Role of the Endoscopic 
Endonasal Route in the Management of Craniopharyngiomas. World 
Neurosurgery. 2014; 82 (6S): S32-S40. 
 
37 - Matsuo T, Kamada K, Izumo T, et al. Indication and Limitations of 
Endoscopic Extended Transsphenoidal Surgery for Craniopharyngioma. Neurol 
Med Chir. 2014, 54: 974–982.  
45 
 
 
 
38 - Kshettry VR, Do H, Elshazly K, et al. The learning curve in endoscopic 
endonasal resection of craniopharyngiomas. Neurosurg Focus. 2016; 41 (6):E9.  
 
39 - Merchant TE, Kiehna EN, Sanford RA, et al. Craniopharyngioma: the St. 
Jude Children’s Research Hospital experience. 1984–2001. Int. J. Radiation 
Oncology Biol. Phys. 2002; 53(3): 533–542.  
 
40 - Ahmet A, Blaser S, Stephens D, et al. Weight gain in craniopharyngioma — 
A model for hypothalamic obesity. J. Pediatr. Endocrinol. Metab. JPEM. 2006, 
19: 121–127.  
 
41 - Sterkenburg AS, Hoffmann A, Gebhardt U, et al. Childhood 
craniopharyngioma with hypothalamic obesity — No long-term weight reduction 
due to rehabilitation programs. Klinische Padiatr. 2014, 226, 344–350.  
 
42 - Crom DB, Smith D, Xiong Z, et al. Health status in long-term survivors of 
pediatric craniopharyngiomas. J Neurosci Nurs. 2010; 42(6):323–328; quiz 329–
330. 
 
43 - Muller H. Childhood craniopharyngioma. Pituitary. 2013, 16:56–67. 
 
44 - Clark AJ, Cage AT, Aranda D, et al. A systematic review of the results of 
surgery and radiotherapy on tumor control for pediatric craniopharyngioma. 
Childs Nerv Syst. 2013; 29(2): 231-8. 
 
45 – Pascual JM, Prieto R, Carrasco R, et al: Displacement of mammillary    
correlation and use in topographical diagnosis. J Neurosurg. 2013, 119:381–405.  
 
46 – Van Gompel JJ, Nippoldt TB, Higgins DM, et al. Magnetic resonance 
imaging-graded hypothalamic compression in surgically treated adult 
craniopharyngiomas determining postoperative obesity. Neurosurg focus. 2010; 
vol 28: E3. 
46 
 
 
 
47 - Mortini P, Gagliardi F, Bailo M, et al. Magnetic resonance imaging as 
predictor of functional outcome in craniopharyngiomas. Endocrine. 2016; 
51(1):148-62. 
 
48 – Vinchon M, Weill J, Delestret I, et al. Craniopharyngioma and hypothalamic 
obesity in children. Childs Nerv Syst. 2009; 25: 347-352. 
 
49 – Puget S. Treatment Strategies in Childhood Craniopharyngioma. Frontiers 
in Endocrinology. 2012; 3: 1-7. 
  
50 – Steno J, Bizik I, Steno A, et al. Craniopharyngioma and the hypothalamus. J 
Neurosurg. 2013; 119(6): 1646-1650. 
 
51 – Vinchon M, Weill J, Delestret I, et al. Craniopharyngioma and hypothalamic 
obesity in children. Child Nerv Syst. 2009; 25: 347-352. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
47 
 
 
ANEXOS 
 
ANEXO 1 
PROJETO CRANIOFARINGIOMA: QUESTIONÁRIO SEMI-ESTRUTURADO 
NOME: 
RESPONSÁVEL: 
DATA DE NASCIMENTO:     
CIDADE DE ORIGEM: 
CONTATO: 
 
IDADE AO DIAGNÓSTICO: 
QUADRO NEUROLÓGICO PRÉ-OPERATÓRIO: 
 CEFALÉIA (DESCRIÇÃO): 
 ALTERAÇÃO VISUAL: 
  (HEMIANOPSIA, AMAUROSE, BAIXA ACUIDADE VISUAL, DIPLOPIA) 
  EXAME OFTALMOLÓGICO COMPLEMENTAR: 
 MOTOR: 
  (HEMIPARESIA/PLEGIA, MONOPARESIA/PLEGIA, EXTRAPIRAMIDAL) 
 CONVULSÃO: 
  NÚMERO DE EVENTOS:   TRATAMENTO: 
 PSÍQUICO / COGNITIVO: 
  (IRRITABILIDADE, BAIXO DESEMPENHO ESCOLAR, ETC) 
QUADRO ENDOCRINOLÓGICO PRÉ-OPERATÓRIO 
 GANHO PONDERAL ANORMAL (EM ATÉ 6 MESES ANTES DO DIAGNÓSTICO) 
  IMC / Z-SCORE: 
  HIPERFAGIA (SIM / NÃO) 
 BAIXA ESTATURA EM INVESTIGAÇÃO 
  ALTURA / Z-SCORE: 
 DIABETES INSÍPIDUS 
 HIPOTIROIDISMO / HIPOPITUITATISMO / PAN-HIPOPITUITARISMO 
 PERDA PONDERAL ANORMAL 
 
AVALIAÇÃO RADIOLÓGICA PRÉ-OPERATÓRIA 
 RELAÇÃO DO TUMOR COM QUIASMA 
  (PRÉ-QUIASMÁTICO, RETRO-QUIASMÁTICO, AMBOS)  
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 ENVOLVIMENTO DE III VENTRÍCULO 
  (CRESCIMENTO INTRA OU EXTRA VENTRICULAR)  
 ASSOALHO DO III VENTRÍCULO 
  (PRESERVADO, DESLOCADO, NÃO VISÍVEL) 
 PRESENÇA DE TUMOR EM VENTRÍCULOS LATERAIS (SIM / NÃO) 
 PRESENÇA DE HIDROCEFALIA (SIM / NÃO) 
 ESCALA RADIOLÓGICA DE PARIS (ZERO, 1 OU 2) 
 
TRATAMENTO CIRÚRGICO 
 CIRURGIA 1: (DATA) 
  ACESSO UTILIZADO: 
  GRAU DE RESSECÇÃO (TOTAL, SUBTOTAL): 
   INFORMAÇÃO ADICIONAL: 
  INTERCORRÊCIAS INTRA-OPERATÓRIAS: 
  UTI: TEMPO E ALTERAÇÕES CLÍNICAS RELEVANTES: 
   (HIDROELETROLÍTICO, HEMODINÂMICO, INFECÇÃO) 
  TEMPO TOTAL DE INTERNAÇÃO HOSPITALAR: 
  
 CIRURGIA 2: (DATA) 
  ACESSO UTILIZADO: 
  GRAU DE RESSECÇÃO (TOTAL, SUBTOTAL): 
   INFORMAÇÃO ADICIONAL: 
  INTERCORRÊCIAS INTRA-OPERATÓRIAS: 
  UTI: TEMPO E ALTERAÇÕES CLÍNICAS RELEVANTES: 
   (HIDROELETROLÍTICO, HEMODINÂMICO, INFECÇÃO) 
  TEMPO TOTAL DE INTERNAÇÃO HOSPITALAR: 
 
 CIRURGIA 3: (DATA) 
  ACESSO UTILIZADO: 
  GRAU DE RESSECÇÃO (TOTAL, SUBTOTAL): 
   INFORMAÇÃO ADICIONAL: 
  INTERCORRÊCIAS INTRA-OPERATÓRIAS: 
  UTI: TEMPO E ALTERAÇÕES CLÍNICAS RELEVANTES: 
   (HIDROELETROLÍTICO, HEMODINÂMICO, INFECÇÃO) 
  TEMPO TOTAL DE INTERNAÇÃO HOSPITALAR: 
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 CIRURGIA COMPLEMENTAR: DESCRIÇÃO SUMÁRIA 
  DVE (PRÉ, INTRA OU PÓS): 
  DVP (PRÉ OU PÓS): 
  ENDOSCOPIA:     OUTRA: 
 
QUADRO NEUROLÓGICO PÓS-OPERATÓRIO (APÓS PELO MENOS 6 MESES) 
 CEFALÉIA (DESCRIÇÃO): 
 ALTERAÇÃO VISUAL: 
  (HEMIANOPSIA, AMAUROSE, BAIXA ACUIDADE VISUAL, DIPLOPIA) 
  EXAME OFTALMOLÓGICO COMPLEMENTAR: 
 MOTOR: 
  (HEMIPARESIA/PLEGIA, MONOPARESIA/PLEGIA, EXTRAPIRAMIDAL) 
 CONVULSÃO: 
  QUANTOS EPISÓDIOS:   TRATAMENTO: 
 PSÍQUICO / COGNITIVO: 
  (IRRITABILIDADE, BAIXO DESEMPENHO ESCOLAR, ETC) 
 
QUADRO ENDOCRINOLÓGICO PÓS-OPERATÓRIO (APÓS PELO MENOS 6 MESES) 
 GANHO PONDERAL ANORMAL 
  IMC / Z-SCORE: 
  HIPERFAGIA (SIM / NÃO) 
 BAIXA ESTATURA: 
  ALTURA / Z-SCORE 
 DIABETES INSÍPIDUS 
 HIPOTIROIDISMO / HIPOPITUITATISMO / PAN-HIPOPITUITARISMO 
 PERDA PONDERAL ANORMAL 
 
OBESIDADE HIPOTALÂMICA: 
 HIPERFAGIA 
 GANHO PONDERAL ANORMAL 
 ADINAMIA / HIPOMOBILIDADE 
 ALTERAÇÕES HORMONAIS (LEPTINA): NÃO DISPONÍVEL 
 
AVALIAÇÃO RADIOLÓGICA PÓS-OPERATÓRIA 
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 ENVOLVIMENTO DE III VENTRÍCULO 
  (CRESCIMENTO INTRA OU EXTRA VENTRICULAR)  
 ASSOALHO DO III VENTRÍCULO (TUBER-INFUNDÍBULO E C. MAMILARES) 
  (PRESERVADO, DESLOCADO, VIOLADO / NÃO VISÍVEL)  
 PRESENÇA DE TUMOR EM VENTRÍCULOS LATERAIS 
 RESOLUÇÃO DE HIDROCEFALIA (SIM / NÃO) 
 
RADIOTERAPIA 
 DOSAGEM E TEMPO DE TRATAMENTO 
 EFEITOS COLATERAIS RELATADOS: 
 
 
TERAPIA INTRACÍSTICA (OMMAYA) 
 DROGA UTILIZADA 
 TEMPO DE TRATAMENTO 
 
RECORRÊNCIAS 
 NÚMERO E PERÍODO DE RECORRÊNCIA 
 STATUS RADIOLÓGICO APÓS ESTUDO 
 
ANATOMO-PATOLÓGICO: 
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ANEXO 2: 
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 
(Para os pais ou responsável) 
 
I. Dados de Identificação do Sujeito da Pesquisa ou Responsável Legal  
Nome do Paciente: _______________________________________________________ 
Documento de Identidade N
o
________________________ Sexo: ( ) M ( ) F Data de 
Nascimento: _____/_____/______ 
Endereço:_______________________________________________________________ 
Bairro:______________________ Cidade:_______________________ Estado:_______ CEP: 
_______________________ Telefone: (_____)____________________________  
Responsável Legal: _______________________________________________________ 
Natureza (grau de parentesco, tutor, curador etc): _______________________________ 
Documento de Identidade N
o
________________________ Sexo: ( ) M ( ) F Data de 
Nascimento: _____/_____/______ 
Endereço:_______________________________________________________________ 
Bairro:______________________ Cidade:_______________________ Estado:_______ CEP: 
_______________________ Telefone: (_____)____________________________  
II. Apresentação do Projeto de Pesquisa:  
Você está sendo convidado a participar de um estudo desenvolvido pelo Hospital Boldrini, que 
tem como objetivo avaliar o resultado do tratamento dos pacientes com o diagnóstico de 
Craniofaringioma que foram submetidos a cirurgia nesta instituição. Através deste projeto, 
podemos acessar os exames clínicos (pelo prontuário) e radiológicos (tomografias e ressonâncias 
magnéticas) realizados antes e após a cirurgia, acompanhando a evolução do paciente por, pelo 
menos, 6 meses. As informações levantadas serão importantes para avaliar e destacar a 
importância da cirurgia no tratamento do craniofaringioma em seus diversos aspectos (na melhora 
de sintomas e de resultados de exames de sangue, como hormônios, e também exames de 
imagem).  
Este estudo é supervisionado pelo Comitê de Ética em Pesquisa (CEP), que é responsável por 
autorizar e acompanhar o desenvolvimento do trabalho dentro dos princípios éticos estabelecidos 
por lei. Este comitê funciona de segunda a sexta-feira no Hospital Boldrini, das 08h às 17h. O 
telefone para contato é (19)3787-5001.  
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III. Avaliação do Risco da Pesquisa  
Considera-se que o risco do paciente é somente relacionado ao próprio tratamento cirúrgico, 
existente independente da inclusão ou não do indivíduo no estudo. A fase de coleta e análise de 
dados não apresenta riscos físicos adicionais nem desconforto para o paciente ou sua família, uma 
vez que será realizada por meio de avaliações de prontuário e imagem. Os dados necessários para 
tal encontram-se disponíveis no Centro Infantil Boldrini; assim, não haverá necessidade de 
deslocamento adicional do paciente, nem da realização de novas imagens, somente o que já 
estiver programado para o tratamento, independente do estudo. O estudo visa a confidencialidade 
e sigilo quanto a dados pessoais do paciente, porém, com risco de exposição e divulgação de 
dados aos pesquisadores diretamente envolvidos no projeto.  
IV. Benefícios da Pesquisa  
A realização deste trabalho é de grande importância para o desenvolvimento de novos 
conhecimentos e o aprofundamento dos conhecimentos já existentes sobre o craniofaringioma, 
doença cujo tratamento com a cirurgia é um dos principais fatores relacionados à boa evolução 
dos pacientes, como mostram os principais estudos nacionais e internacionais. Os pacientes 
participantes deste projeto, realizado em um Hospital de referência em tumores em crianças, terão 
a oportunidade de contribuir e se beneficiar com tratamentos cada vez melhores.  
V. Sigilo  
Os resultados do trabalho estarão relacionados somente aos dados clínicos e radiológicos, e serão 
publicados na comunidade científica após conclusão da pesquisa. Contudo, a identidade de todos 
os participantes será mantida em sigilo. O paciente ou responsável, evidentemente, terá o direito 
de solicitar e acessar o resultado do estudo, sempre que achar necessário.  
VI. Custos  
Trata-se de um projeto sem custos financeiros ao paciente. O estudo não está vinculado a empresa 
privada e não possui fins lucrativos, bem como a Instituição e os participantes nele envolvidos.  
Desta forma, eu, ________________________________________, declaro ter sido devidamente 
esclarecido(a) pelo pesquisador Enrico Ghizoni / Henrique Lira, sobre os objetivos desta 
pesquisa. Serão avaliados os dados de prontuário, bem como as imagens antes e após as cirurgias, 
realizadas de rotina. Fui comunicado(a) ainda de que tenho a liberdade para não autorizar a 
inclusão de meu (minha) filho(a) neste estudo sem que haja qualquer prejuízo para meu 
tratamento. Declaro que a decisão de participar desta pesquisa foi a mim oferecida, e que a 
participação de meu (minha) filho(a) reflete o meu interesse em contribuir. Declaro, ainda, que 
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tenho conhecimento de que os resultados desse trabalho poderão ser tornados públicos através de 
publicações científicas, preservando-se a identidade de todos os participantes.  
Após convenientemente esclarecido(a) pelo pesquisador e ter entendido o que me foi explicado, 
consinto em participar do presente Projeto de Pesquisa, inserindo minha rubrica e/ou assinatura 
nas páginas deste termo, por mim lidas.  
 
Campinas (SP), _______ de _____________________ de 2015.  
_________________________________________ Nome do paciente  
__________________________________________ Assinatura do responsável legal  
 
 
Contatos:  
___________________________________________ Assinatura do pesquisador (carimbo ou 
nome legível)  
Enrico Ghizoni: (19) 3787-5000 Henrique Igor Gomes Lira: (19) 98293-0800 Comitê de Ética 
em Pesquisa Centro Infantil Boldrini: (19) 3787-5001 – Rua Dr Gabriel Porto, 1270 - Barão 
Geraldo. Campinas – SP. CEP: 13083-210.  
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CENTRO INFANTIL DE
INVESTIGAÇÕES
HEMATOLÓGICAS DR.
PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP
Pesquisador:
Título da Pesquisa:
Instituição Proponente:
Versão:
CAAE:
AVALIAÇÃO DO TRATAMENTO CIRÚRGICO DOS CRANIOFARINGIOMAS EM UM
HOSPITAL DE REFERENCIA EM ONCOLOGIA PEDIÁTRICA
Enrico Ghizoni
Centro Infantil de Investigações Hematológicas Dr.Domingos A Boldrini
3
40755315.6.0000.5376
Área Temática:
DADOS DO PROJETO DE PESQUISA
Número do Parecer:
Data da Relatoria:
1.170.184
04/08/2015
DADOS DO PARECER
AVALIAÇÃO DO TRATAMENTO CIRURGICO DOS CRANIOFARINGIOMAS EM UM HOSPITAL DE
REFERENCIA EM ONCOLOGIA
PEDIATRICA
Apresentação do Projeto:
Avaliar os resultados cirúrgicos dos pacientes submetidos a cirurgia para remoção completa dos
craniofaringiomas.
Objetivo da Pesquisa:
Como o estudo sera baseado em uma avaliação observacional de prontuários e imagens dos pacientes já
submetidos a cirurgia e dos que submeter-se-ão, sem interferência na atual conduta e protocolo do serviço,
não haverá prejuízo ou desconforto ao paciente. Os riscos levantados são baixos, que são os inerentes ao
próprio tratamento, existentes indepedentemente da realizaçao do estudo.
Avaliação dos Riscos e Benefícios:
Diante da carta resposta, as nossas considerações foram atendidas em sua maioria.
Comentários e Considerações sobre a Pesquisa:
Financiamento PróprioPatrocinador Principal:
13.083-210
(19)3787-5001 E-mail: cep@boldrini.org.br
Endereço:
Bairro: CEP:
Telefone:
Rua Dr. Gabriel Porto, 1270 Cidade Universitária
Barão Geraldo
UF: Município:SP CAMPINAS
Fax: (19)3289-3571
Página 01 de  03
ANEXO 3: 
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CENTRO INFANTIL DE
INVESTIGAÇÕES
HEMATOLÓGICAS DR.
Continuação do Parecer: 1.170.184
1- Os autores elaboraram  termo de assentimento do menor especifico para as faixas etárias. O texto
apresenta-se extremamente longo mas inegavelmente de fácil entendimento para os dois grupos etários.
2- O TCLE foi reformulado com a inclusão do risco, e detalhamento do CEP conforme solicitado
3- Os autores mencionam o "n" esperado de 50 pacientes que sera expressivo na literatura mas não ha uma
justificativa estatistica de que este numero seda adequado para obter significancia
O TCLE e os dois Termos de Assentimento estão muito bem elaborados, de linguagem de fácil
compreensão, porém seguem a mesma numeração, como se fossem um único documento. É necessário
desmembrar os documentos, cada um começando na página 1.
Considerações sobre os Termos de apresentação obrigatória:
Desmembrar os Termos de Consentimento e Assentimento
Recomendações:
Projeto aprovado, com a recomendação acima.
Em 6 meses, janeiro de 2016, deve ser enviado ao CEP o primeiro relatório parcial, conforme Resolução
466/12
Conclusões ou Pendências e Lista de Inadequações:
Aprovado
Situação do Parecer:
Não
Necessita Apreciação da CONEP:
Considerações Finais a critério do CEP:
CAMPINAS, 04 de Agosto de 2015
CARMEN CUNHA MELLO RODRIGUES
(Coordenador)
Assinado por:
13.083-210
(19)3787-5001 E-mail: cep@boldrini.org.br
Endereço:
Bairro: CEP:
Telefone:
Rua Dr. Gabriel Porto, 1270 Cidade Universitária
Barão Geraldo
UF: Município:SP CAMPINAS
Fax: (19)3289-3571
Página 02 de  03
Relatório Interino do Estudo 
    Parcial                Final                  Data: 10 / 01 / 2018 
TÍTULO DO ESTUDO: AVALIAÇÃO CLÍNICA E RADIOLÓGICA DE PACIENTES 
PEDIÁTRICOS SUBMETIDOS AO TRATAMENTO CIRÚRGICO DE CRANIOFARINGIOMAS 
CAAE: 40755315.6.0000.5376 
Pesquisador Principal: ENRICO GHIZONI / HENRIQUE LIRA 
Dados referentes ao período: 01 / 07 / 2017  a  20 / 12 / 2017 
I. Proposta do Estudo (racional e justificativa): 
Avaliar a resposta clínica e radiológica do tratamento cirúrgico em pacientes pediátricos 
portadores de craniofaringioma 
 
II. Objetivos: 
Avaliar comparativamente os sintomas neurológicos e endocrinológicos pré e pós-
operatórios dos pacientes do estudo 
Determinar a correlação da classificação radiológica pré-operatória (escala de Paris) com a 
ocorrência de complicações clinicas e radiológicas pós-operatórias 
Correlacionar a presença de lesão radiológica hipotalâmica pós operatória com os 
desfechos clínicos 
 
III.  Progressos do Estudo até o momento (situação atual dos pacientes, evolução do estudo): 
Trabalho em fase de conclusão, aguardando aprovação para submissão em revista. 
 
IV.  Eventos Adversos e Toxicidades (se houver): 
Não 
 
V. Histórico das Modificações (se houver): 
Não 
 
VI.  Principais Resultados: 
Pela escala radiológica de Paris, os 26 pacientes foram divididos em: dois (7,7%) como 
grau 0, onze (42,3%) como grau 1 e treze (50%) como grau 2. Apesar da melhora global 
neurológica após a cirurgia, houve marcante aumento de complicações endocrinológicas, 
como hipopituitarismo e diabetes insípidus. Obesidade hipotalâmica foi encontrada em 16 
(88,9%) dos 18 pacientes com lesão em hipotálamo em imagem pós operatória, dos quais 
13 foram classificados como grau 2, pela escala de Paris. A escala mostrou correlação 
singnificativa com hipopituitarismo e lesão radiológica do hipotálamo pós operatória. Por 
outro lado, a presença de lesão radiológica hipotalâmica mostrou correlação significativa 
com obesidade hipotalâmica pós operatória 
 
VII. Os Resultados foram divulgados?           Sim           Não    Onde?Aguardando aprovação de 
submissão em revista 
 
VIII. Conclusões do Estudo (se houver): 
A cirurgia para craniofaringiomas em crianças pode apresentar variados prognósticos, 
sobretudo quando há lesão hipotalâmica pós operatória. Avaliação multidisciplinar e 
definição pré-operatória do envolvimento tumoral com o hipotálamo ajudam na tomada 
melhores decisões terapêuticas. A escala de Paris demonstra ser importante ferramenta, 
mas necessita ser aplicada em mais estudos para validação. 
 
IX. Considerações e planos futuros (se houver): 
Avaliar a programação fututa, após publicação, neste ou em outros centros, estudos prospectivos 
avaliando desfechos semelhantes. 
Assinatura: ___________________________________ 
 Campinas, Brazil. April 30th, 2018. 
 
Profs. Corey Raffel MD PhD and John C. Wellons III MD PhD, Editors-in-chief, of 
Journal of Neurosurgery: Pediatrics editorial board. 
 
Dear Profs. Raffel and Wellons, 
Please find enclosed our manuscript entitled ‘Childhood Craniopharyngioma: 
Surgical experience and the role of imaging classification’, which we would like 
you to consider for publication as an Original Research Clinical Article in the Journal 
of Neurosurgery: Pediatrics. We have performed a comprehensive clinical and 
neuroimaging study regarding controversial aspects of surgical management of 
craniopharyngioma in pediatric population,  by performing a retrospective cohort of 
26 patients treated surgically with no adjuvant therapy before the procedure. We 
consider that decision making process to treat craniopharyngiomas need reliable and 
judicious methods, especially preoperative MRI criteria. Were able to apply 
retrospectively in this study Paris Radiological Scale, considered a watershed on the 
craniopharyngioma management, at least from a pediatric neurosurgery point of view. 
Although it’s efficient to predict outcome when the tumor was classified as grade 0 or 
2, it failed to predict it in grade 1 tumors (partial involvement with hypothalamus 
visible), whose had worst outcomes (especially related to endocrine complications) 
than we could expect considering anatomic and radiological aspects before surgery. 
Because of that, it’s important to consider further studies to define the best treatment 
strategies and surgical options. 
 We certify that no ghost writing took place in this article. All authors made 
substantial contributions to the paper and agreed with the contents of the manuscript 
after reading its final version.  
We would like to state that this paper is not under consideration by any other 
publication and has not been published as a full article previously. 
We look forward to your response. 
 
Sincerely, 
Enrico Ghizoni, M.D., Ph.D. 
Assistant professor  
Department of Neurosurgery 
University of Campinas – UNICAMP.  
Tessália Vieira de Camargo, 126.  
Cidade Universitaria “Zeferino Vaz”  
Campinas, SP, Brazil  - 13084-971 
Tel: +55 (19) 3521–7489 
E-mail: ghizonie@gmail.com 
 
  
Title: Childhood Craniopharyngioma: Surgical experience and the role of imaging 
classification. 
Authors: HENRIQUE IGOR GOMES LIRA, MD1., CAROLINA MARQUES RIBEIRO NACCARATO MD1, 
HELDER TEDESCHI,  MD, PH.D.1, ANDREI F. JOAQUIM, MD, PH.D.1, ENRICO GHIZONI, MD, PH.D.1.   
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Abstract 
 
INTRODUCTION: Craniopharyngioma (CPH) has an infiltrative growth and, because of its adjacent 
location to vital structures (such as hypothalamus and visual apparatus), surgical treatment remains 
challenging.  Gross total resection has been associated with high morbidity and mortality rates and, 
besides that, high recurrence or remaining tumor is seen. The preoperative involvement of the 
hypothalamus seems to be an important factor related to the surgical prognosis and some radiological 
scales have been proposed aiming to develop more judicious treatment strategies such as the 
Craniopharyngioma Paris Radiologic Scale (CPRS). 
OBJECTIVES: To present our surgical results of a pediatric series of surgically treated CPH and to 
evaluate CPRS in our series. 
METHODS: We analyzed pre and postoperative MRI and clinical records of 26 patients who 
underwent surgery, without neo-adjuvant treatment , between 2011 and 2016. We reviewed and 
compared endocrine and neurological symptoms before and after surgery, as well as the radiological 
hypothalamic status after tumor resection. These data were correlated to the radiological 
hypothalamic involvement grade, using the preoperative CPRS, in order to establish the relationship 
between the scale and postoperative outcome. 
RESULTS: Of the 26 patients, two were classified as grade 0 (7.7%), eleven as grade 1 (42.3%) and 
thirteen as grade 2 (50%). Both grade 0 patients underwent gross total resection, with good clinical 
and neurological outcomes. Among grade 1 patients, four achieved complete resection (36.4%) 
and seven subtotal resection (63.6%); hypothalamic damage on postoperative imaging evaluation 
was identified in five patients (45.4%). Despite of global neurological improvement after surgery, 
there were significant endocrine complications such as hypopituitarism and diabetes insípidus. 
Hypothalamic obesity was found in 16 (88.9%) among 18 patients with hypothalamic damage after 
surgery and 13 were classified as grade 2. The Paris Scale showed significant correlation to 
hypopituitarism (p= 0.04) and postoperative hypothalamic lesion on MRI (p < 0.001). The presence 
of post-operative hypothalamic injury showed significant correlation with hypothalamic obesity in 
this series. 
DISCUSSION/CONCLUSIONS: Surgical treatment for CPH in children may lead to different 
outcomes, especially in cases of postoperative hypothalamic injury. CPRS may be a helpful tool when 
patients were classified as grade 0 or 2, but may not be specific for patients with grade 1. Further 
prospective and multicenter studies are necessary to validate our results.  
 
Keywords: Craniopharyngioma. Surgery. Hypothalamus. Obesity. Paris radiologic scale. 
 
  
Introduction 
 
 Craniopharyngioma is a benign tumor and surgical resection is the main treatment to achieve 
cure. However, because of its infiltrative growth nature, especially in children (where there are 
dominance of the adamantinomatous histological type), and because of its adjacent location to vital 
structures (such as hypothalamus and visual apparatus), surgical treatment remains challenging even 
for experienced surgeons.9,14  Gross total resection (GTR) has been associated with high morbidity 
and mortality rates and, despite GTR, high recurrence are reported in up to 45% of the cases.3,12 
 Sainte-Rose et al. in 2005 proposed a preoperative imaging classification of hypothalamic 
involvement, known as the Craniopharyngioma Paris Radiological Scale  (CPRS). They classified 
the degree of hypothalamic involvement as follows: Type 0, no visible involvement pre-operatively 
or no evidence of damage post-operatively; type 1, intermediate involvement/damage; and type 2, 
severe hypothalamic involvement/damage. The authors proposed that in cases of craniopharyngioma 
classified as type 0 and 1, GTR should be attempted (GTR type 1 for experienced surgeons), and 
tumors type 2 should be managed with subtotal resection (STR) followed by adjuvant therapies 
(radiotherapy; intra-cystic drugs).16  After this paper, many centers of pediatric neurosurgery around 
the world changed their strategies to treat craniopharyngioma in children, trying to preserve quality 
of life and avoid surgical morbidity. In the same context, other clinical and radiological scales were 
proposed with the similar goals – to select patients that may have higher benefits of GTR.8,10,13,20  
 Contrary to the Sainte-Rose group, other authors proposed that obesity and hypopituitarism 
are complications from CPH. They propose GTR should be attempt once CPH are histologically 
benign tumors and GTR is the chance of cure.21 
 Preoperative involvement of the hypothalamus seems to be an important factor related to the 
surgical outcome and many proposed protocols of treatment are based on this involvement, 
considering imaging findings of the relation between the tumor and floor of the third ventricle.8,13  
Besides all discussion about radical resection and hypothalamic involvement, it is still difficult to 
select which patient are best  candidates for GTR.  
 The objective of this paper is to describe our surgical results of pediatric patients with 
craniopharyngioma, aiming GTR, and also evaluate the CPRS in our series.   
 
Methods 
Patients Selection 
We evaluated retrospectively a cohort of children treated for CPH at Boldrini Cancer Institute 
from January 2011 to January 2016. This study was approved by the local Standing Committee on 
Ethical Practice, and written parental or patient consent was obtained in all cases.  
  
Inclusion criteria: age inferior to 18 at diagnosis, post-operative follow up of at least 6 months, pre-
operative and postoperative (immediate and after at least 6 months) MRI study. 
Exclusion criteria: all patients who underwent any adjuvant therapy for craniopharyngioma before 
surgery, or those who didn’t perform image studies as previously mentioned or with histological 
diagnosis not compatible with CPH.  
 
Pre-operative and post-operative assessment 
Endocrinological assessment included the evaluation height and body mass index (BMI). 
Patients with a BMI of > 2 standard deviation score (SD) were considered obese. Diabetes insipidus 
(DI) was diagnosed in patients with polyuria, polydipsia and inappropriately dilute urine. 
Hypothalamic obesity was documented in patients who presented the following symptoms: abnormal 
weight elevation (BMI > 30 or Z-score > +3), hypodynamia, hyperfagia and daytime sleepiness). 
Postoperative assessment of pituitary function was performed by documentation of serum thyroid 
hormone levels and insulin like growth factor 1 (IGF-1); serum luteinizing hormone (LH), follicle-
stimulating hormone (FSH) and testosterone/estradiol levels; adrenocorticotropic hormone (ACTH) 
reserve was also assessed based on blood cortisol dosage. Electrolyte disorders were documented as 
well. 
Neurological features evaluated included the presence of headaches, intracranial hypertension 
syndrome, visual impairment (diplopia, amaurosis, hemianopia, low acuity) and seizures. 
Psychological and cognitive impairment were evaluated as well; however, once in the retrospective 
evaluation no scale was applied to classify these features, all findings were subjective and not 
detailed. 
 
Imaging findings 
The preoperative MRis were independently graded by a neuroradiologist who classified the 
tumor according to the Paris Scale which evaluate the degree of hypothalamic involvement as 
follows: Grade 0, no hypothalamic involvement; Grade 1, the tumor displacing the hypothalamus; 
and Grade 2, hypothalamic involvement (the hypothalamus is no longer identifiable). (Figure 1) 
Postoperative findings were classified in two groups: patients with evidence of hypothalamic 
damage (absence of continuity of third ventricle floor, tuber-infundibular lesion or hypothalamus not 
visible) and patients with preserved hypothalamus. 
 
 
 
 
  
Surgical treatment 
Surgery in all cases was performed with aim of GTR. Patients who underwent at least one 
GTR were included at GTR group while the remaining cases were placed in subtotal resection (STR) 
group.  
 
Statistical Analysis 
Statistical analysis was performed using IBM SPSS software version 20 (SPSS Inc.). Clinical 
and demographic data were reported by descriptive statistic. Analysis includes comparison among 
groups and correlation between clinical and radiological data. P values smaller than 0.05 were 
considered statistically significant. Correlations between pre and postoperative groups were 
peformmed by using McNemar chi-square test. Spearman test was employed to investigate 
correlations between clinical and radiological data. 
 
Results 
 
Between 2011 and 2016, 27 patients were treated surgically with preoperative diagnosis of 
CPH. However, one patient was excluded because histologic diagnosis was not compatible (Rathke 
Pouch Cyst). The mean age at diagnosis was 7.67 (range 2 – 15 years). Of 26 patients, 16 (61.5%) 
were male. 
All surgeries were performed by the same senior surgeon (HT) during this study (or at least 
one reoperation in cases of patients who previously underwent surgery in other centers). 
Adamantinomatous CPH were diagnosed in all pathologic studies. Pre-temporal approach was 
performed in most of surgeries (92.3%), while pterional and frontal interhemispheric approaches were 
chosen for one case each. Combined endonasal endoscopic approach was applied in one patient and 
combined ventricular endoscopic approach was performed in three cases. (Figure 2) 
GTR was possible in 20 of 26 patients (76.9%). Six probands (23.1%) achieved STR, because 
of the important tumor adherence to neurovascular structures, like arteries and optic apparatus. 
Recurrence was seen in 7 cases from GTR group and 3 from STR group (total 10 patients, 38%). 
 Neurological symptoms were more prevalent at preoperative evaluation. Headache was seen 
in 80.8% of cases before surgery, while visual impairment was reported in 53.8% (most commonly 
seen: diplopia, low visual acuity, visual field defects). Seizures were reported in 27% and 
psychological and cognitive symptoms (behavior disorders, depression, fall of scholar performance) 
were seen in 23% of patients. Hemiparesis was reported in one patient. (Figure 3) 
  
On the other hand, endocrine features were more prevalent in postoperative evaluation. 
Hypopituitarism (88.4%), diabetes insipidus (84.6%) and abnormal weight gain (65.4%) were 
significantly more prevalent (p<0.001) after surgery. (Figure 4) 
There were two deaths during this study. One patient died after the third surgery, of a severe 
dysautonomia. The other one died of severe and refractory hyponatremia one year after surgery. 
According CPRS, two patients (7.7%) were classified as grade 0, eleven (42.3%) as grade 1 
and 13 (50%) as grade 2 (Figure 5). Grade 0 patients underwent to complete resections, with good 
neurological and endocrine postoperative outcome. There was no radiological evidence of 
hypothalamic lesion after surgery in these patients (Table 1). 
However, among grade 1 patients, four achieved complete resection (36.4%) and seven STR 
(63.6%); hypothalamic damage on postoperative imaging evaluation was identified in five (45.4%) 
among 11 grade 1 patients. These, three (75%) were GTR group patients and two (28.6%) were STR 
group patients (Table 2). 
Of thirteen patients classified as grade 2, two (15.4%) achieved STR and 11 (84.6%) GTR. 
All of these patients presented postoperative hypothalamic injury on MRi, and 11 of them (84.6%) 
experienced hypothalamic obesity (Table 3). 
Statistical analysis showed that among all postoperative clinical (neurological and endocrine) 
features, only hypopituitarism presented significant correlation with preoperative evaluation by 
CPRS (p=0.04). Postoperative radiological hypothalamic damage also showed relevant association 
(p<0.001) with CPRS. Hypothalamic obesity wasn’t significantly associated to CPRS (p=0.108). 
Nevertheless, among clinical outcomes, it was the only one which showed important correlation with 
postoperative hypothalamic lesion on MRi, being present in 16 of 18 (88.9%) patients with this 
radiological condition (p<0.001). 
 
Discussion 
Craniopharyngioma treatment has been a microsurgery challenge. Several papers and books 
were published discussing surgical strategies, surgical approaches to achieve GTR and potential 
cure.5,6,17 However, the attempt to GTR lead to serious endocrinological consequences due to 
hypothalamic damage, as well as severe cognitive decline and poor quality of life.11,12,22 Moreover, 
the rate of GTR in referral centers range from 55.3% to 90% and the recurrence rate range from 7% 
to 45%, indicating that chances of cure are low enough to justify the morbidity of the radical 
management.4,7,8   
 In 2005, the CPRS was a watershed on the craniopharyngioma management, at least from a 
pediatric neurosurgery point of view. The authors advocate a more conservative approach based on 
an imaging scale that evaluates the hypothalamic involvement.16 Different classification models and 
  
suggestions have already been published but haven’t been reproduced in other series. Malluci et al 
published the Liverpool experience treating these tumors following a protocol based on the risk of 
hypothalamic damage where they classified the tumors according to Liverpool risk assessment 
grading that is based on four risk factors (hydrocephalus; tumor > 2cm; breach of third ventricle floor; 
hypothalamic syndrome). The presence of each factor gets one point and the classification goes from 
low risk (0), moderate risk (1), high risk (2/3) to very high risk (4) of hypothalamic damage.   The 
factor “breach of third ventricle floor” is only considered when the tumor is classified as grade 2.8 
Puget et al published their experience with a tailored treatment of  craniopharyngiomas based on the 
CPRS, and compared with a historical surgical cohort  where GTR was attempted.15 They proposed 
STR for those classified as grade 2 and GTR for those classified as grade 0. Grade 1 tumors can have 
GTR depending on the operative findings and surgeon experience. Steno et al also showed their 
experience treating these tumors and classified them, again, based on their relation with the third 
ventricle floor.19 They classified as suprasellar extraventricular , intraventricular and extraventricular, 
and purely intraventricular (IVC) craniopharyngiomas, showing that those classified as 
intraventricular and extraventricular or purely intraventricular had worse prognosis in terms of cure 
and hypothalamic damage. These authors also advocated a more conservative approach to those 
tumors breaching the third ventricle floor and radical resection for those even compressing the third 
ventricle floor. Pascual et al proposed another classification system based on imaging findings of the 
floor of the third ventricle (type of mammillary body displacement).13 On the other hand, Vinchon et 
al suggested that the hypothalamic damage is caused by the tumor itself and is a matter of time if it 
is left behind, therefore advocating attempt of GTR.21 The authors experience is that CPRS can both 
overestimate and underestimate surgical difficulties, and that the surgeon experience is the key factor 
to decide how far to go. 
Our results are in accordance with literature, GTR was achieved in 77% of patients and our 
recurrence rate was 38%. STR occurred in 33% of patients and 50% had more than one surgery. 
Endocrine symptoms are seen in a large proportion of patients. Pituitary gland or stalk manipulation 
and hypothalamic dysfunction are commonly related to this condition.18 Two patients died, one from 
uncontrollable low sodium and other from severe dysautonomia, which are rare but possible 
complications.1,2,18 
 Our grade 0 and grade 2 patients showed consistent outcomes, those without radiological 
involvement of the hypothalamus had GTR and no morbidity and those with radiological evidence of 
hypothalamic compromise had GTR at a high cost of hypothalamic damage on imaging and clinical 
follow-up. On the other hand, grade 1 group showed conflicting results. Based on this classification 
system we would expect an experienced surgeon attempting GTR would not cause significant 
hypothalamic damage. However, analyzing our data we could separate patients in two distinct groups, 
  
one in which the tumors were deeply attached to hypothalamus, resulting in STR with hypothalamic 
injury (in 75%, with clinical and radiological damage) and another group where GTR was achieved 
with a lower incidence of hypothalamic damage (radiological 28.6%; clinical 42.8%). Based on our 
findings, we believe that grade 1 group included two distinct groups of tumors: those that push the 
hypothalamus and those that adhere to the hypothalamus without breaching the third ventricle floor.  
Additionally, our results revealed preoperative classification based on CPRS had significant 
statistical correlation with postoperative hypopituitarism (p=0.04) and hypothalamic radiological  
damage (p<0.001), but not with clinical hypothalamic dysfunction (p=0.108). On the other hand, 
postoperative evidence of radiological hypothalamic compromise strongly correlated with 
hypothalamic obesity, a clear sign of clinical hypothalamus compromise (p<0.001). All these results 
together suggest that CPRS is good to classify those tumors that clearly compromise (grade 2) or not 
(grade 0) the hypothalamus, but for those classified as grade 1 it is insufficient to predict outcome or 
to be used on decision-making  regarding the best surgical treatment. We understand that the authors 
who proposed this scale already stated that grade 1 tumors may underwent GTR depending on the 
operative findings and surgeon experience, but this statement is subjective and can be misinterpreted. 
One example is the classification of Mallucci et al that uses only grade 2 tumors as a sign of 
preoperative hypothalamus compromise, probably some of tumors classified as grade 1 compromise 
the hypothalamus and are underestimated. Probably, the difficulty of the CPRS on classifying these 
tumors resides in the fact that the adamantinomatous CPH is the most common histologic subtype in 
the pediatric population. This subtype tipically infiltrate the adjacent tissue or occasionally incite an 
intense reactive gliosis, what poses serious challenges to predict its adhesion to the hypothalamus on 
preoperative imaging. Advanced imaging techniques and more powerful MRi machines will probably 
show some distinction between craniopharyngiomas classified as grade 1, dividing them in low risk 
and high risk of hypothalamic invasion. 
 
Conclusions 
In this article we show our results treating pediatric patients with craniopharyngioma aiming 
GTR and tested the CPRS to classify these tumors. We found that CPRS was efficient to predict 
outcome when the tumor was classified as grade 0 or 2, but failed to predict it in grade 1 tumors. 
Further studies are necessary to define the best treatment strategies and surgical options, especially 
for grade 1 patients.  
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FIGURES AND LEGENDS 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
Figure 1: preoperative MRI classification of pediatric craniopharyngiomas, according to the PRS 
(white arrows show the relationship between tumor and hypothalamus). A: grade 0, no hypothalamic 
involvement. B: grade 1, hypothalamus displaced by the tumor. C: grade 2, severe hypothalamic 
involvement, not visible. 
 
 
 
Figure 2: Right front-lateral (pre-temporal) approach. Suprasellar tumor is seen after sylvian 
dissection (left, white arrow). Decompression of selar and suprasellar space and optic apparatus was 
possible after tumor resection (right, white arrow) 
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Figure 3: Bar graph showing pre and postoperative neurological symptoms. 
 
 
Figure 4: Bar graph showing pre and postoperative endocrine features. 
 
 
Figure 5: Pie chart with Paris Radiological Grading System distribution among patients. 
 
 
 
 
  
TABLES 
 
 
TABLE 1. Distribution of Grade 0 patients according surgical resection, postoperative radiological 
hypothalamic injury and hypothalamic obesity. 
Paris Scale Grade 0 Total (2) 
With 
hypothalamic 
obesity 
Without 
hypothalamic 
obesity 
Subtotal Resection 0   
With radiological 
hypothalamic injury 0 0 0 
Without radiological 
hypothalamic injury 0 0 0 
Gross Total Resection 2   
With radiological 
hypothalamic injury 0 0 0 
Without radiological 
hypothalamic injury 2 (100%) 0 2 (100%) 
 
 
 
 
TABLE 2. distribution of Grade 1 patients according surgical resection, postoperative radiological 
hypothalamic injury and hypothalamic obesity. 
Paris Scale Grade 1 Total (11) 
With 
hypothalamic 
obesity 
Without 
hypothalamic 
obesity 
Subtotal Resection 4   
With radiological 
hypothalamic injury 3 (75%) 3 (100%) 0 
Without radiological 
hypothalamic injury 1 (25%) 0 1 
Gross Total Resection 7   
With radiological 
hypothalamic injury 2 (28.6%) 2 (100%) 0 
Without radiological 
hypothalamic injury 5 (71.4%) 1 (20%) 4 (80%) 
Total outcome  6 of 11 (54.5%) 5 of 11 (45.5%) 
 
 
 
 
 
  
TABLE 3. distribution of Grade 2 patients according surgical resection, postoperative radiological 
hypothalamic injury and hypothalamic obesity. 
Paris Scale Grade 2 Total (13) 
With 
hypothalamic 
obesity 
Without 
hypothalamic 
obesity 
Subtotal Resection 2   
With radiological 
hypothalamic injury 2 (100%) 2 (100%) 0 
Without radiological 
hypothalamic injury 0  0 0 
Gross Total Resection 11   
With radiological 
hypothalamic injury 11(100%) 9 (81.8%) 2 (18,2%) 
Without radiological 
hypothalamic injury 0  0 0  
Total outcome  11/13 (84.6%) 2/13 (15.4%) 
 
 
 
 
 
